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Jé?/ Nacional de Calidad en Salud”, estableciendo las directrices que orientan al desarrollo de las
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VISTOS: 19 FEB 205

El Memorando N° 038-2025-DG-HEP/MINSA; el Informe N° 011-2025-OGC-HEP/MINSA de la Oficina
de Gestién de la Calidad: el Memoréandum N° 005-2025-DMQ-HEP-MINSA del Departamento de
Médico Quirtrgico del Hospital de Emergencias Pediatricas; y,

CONSIDERANDO:

Que, la Ley N° 26842 - “Ley General de Salud” establece que toda persona tiene derecho a exigir que
los servicios que se le prestan para la atencion de su salud cumplan con los estandares de calidad
aceptados en los procedimientos y précticas institucionales y profesionales;

Que, el “Reglamento de Establecimientos de Salud y Servicios Médicos de Apoyo” aprobado por el
Decreto Supremo N° 013-2006-SA; sefiala en su articulo 5° que los establecimientos de salud y
servicios médicos de apoyo deben contar, en cada area, unidad o servicio, con manuales de
procedimientos, gufas de practica clinica referidos a la atencién de los pacientes, personal,
suministros, mantenimiento, seguridad, y otros que sean necesarios segun sea el caso;

Que, con Resolucién Ministerial N°727-2009/MINSA se aprobo el Documento Técnico “Politica

intervenciones destinadas a mejorar la calidad de la atencién de salud en el sistema de salud del
Peru;

Que, mediante Resolucion Ministerial N° 414-2015/MINSA fue aprobado el Documento Técnico
“Metodologia para la Elaboracién de Guias de Practica Clinica”, estandarizando la metodologia para
la generacion de Gufa Practica Clinica en los establecimientos del Sector Salud, a través de
herramientas metodoldgicas necesarias, que permitan su elaboracion de calidad basada en la mejor
evidencia disponible;

Que, seglin Resolucién Ministerial N° 302-2015-MINSA se aprobd la NTS N° 117-MINSA/DGSP-V.01:
“Norma Técnica de Salud para la Elaboracion y Uso de Guias de Practica Clinica del Ministerio de
Salud®, contribuyendo a la calidad y seguridad de las atenciones de salud, respaldadas por Guias de
Practica Clinica, basadas en evidencias cientificas, ofreciendo el maximo beneficio y el minimo riesgo
para los usuarios de las prestaciones en salud, asi como la optimizacién y racionalizacion del uso de
los recursos,

Que, en fecha 08 de junio de 2012 la Resolucién Directoral N° 148-2012-DG-HEP/MINSA aprobo un
compendio de ocho (08) Guias de Practica Clinica y Guias de procedimiento de Neurocirugia estas
son: “Guias de Préactica Clinica de Aneurismas de Cerebro, Guias de Préactica Clinica de los Tumores
Cerebrales en nifios, Guias de Préctica Clinica de Ventriculitos, Guias de Practica Clinica para el
manejo de Malformacién Arteriovenosa Cerebral (MAV) en Pediatria, Guias de Practica Clinica para
el manejo de Craniectomia Descompresiva en el Traumatismo Encéfalo Craneano Severo en
Pediatria. Guias de Préctica Clinica para el tratamiento Quirdrgico del Mielomeningocele, Guias de

Pag. 1



Procedimientos para el manejo de la Derivacion Ventricular Externa en Pediatria, Guias de
Procedimientos para la Tercer Ventriculostomia Endoscopica”;

Que, asimismo la Resolucion Directoral N° 192-2024-HEP/MINSA resuelve aprobar la "Directiva de
Elaboracion de Guias Técnicas de Procedimientos y Practicas Clinicas del Hospital de Emergencias
Pediatricas"; con la finalidad de estandarizar la elaboracion de las guias de acuerdo con los criterios
internacionalmente aceptados, a fin de garantizar atencidn de calidad en la institucion;

Que, el Jefe del Departamento Médico Quirlrgico a través del Memorandum N° 005-2025-DMQ-HEP-
MINSA, propone la actualizacién de 03 guias de préactica clinica que fueron aprobados mediante
Resolucion Directoral N° 148-2012-DG-HEP/MINSA: “Guia de Practica Clinica para Diagnéstico y
Tratamiento de Aneurisma Cerebral en Pediatria, la Guia de Practica Clinica para el Diagndstico y
Tratamiento de la Ventriculitis y la Guia de Practica Clinica para el Diagndstico y Tratamiento de
Mielomeningocele”, documentos técnicos que buscan contribuir a la calidad de las atenciones de
salud a los pacientes pediatricos, por lo que recomienda su aprobacion mediante resolucion directoral;

Que, en ese contexto, el Jefe de la Oficina de Gastion de la Calidad con Informe N° 011-2025-0QGC-
HEP/MINSA sefiala que en su compromiso de mantener &l estandar de atencién en la institucion a
los pacientes, evalud la estructura de los proyectos de guias antes sefialados los mismos que cumplen
lo establecido en la Resolucion Ministerial N° 414-2015/MINSA, la Resolucion Ministerial N° 302-
2015-MINSA y la Resolucion Directoral N° 192-2024-HERP/MINSA; recomendando la actualizacion de
la Resolucion Directoral N° 148-2012-DG-HEP/MINSA mediante acto resolutivo sin derogarla;

Que, en merito a lo senalado en los considerandos precedentes con Memorando N° 038-2025-DG-
HEP/MINSA se dispone aprobar la actualizacién de los numerales 1, 3 y 6 del articulo 1° de la
Resolucion Directoral N° 148-2012-DG-HEP/MINSA que aprobd el compendio de ocho (08) Guias de
Practica Clinica y Guias de procedimiento de Neurocirugia del Hospital de Emergencias Pediatricas,
dejando subsistente los demas extremos que contiene;

En uso de la facultad conferida en el literal e) del Articulo 6° del Reglamento de Organizacion y
Funciones del Hospital de Emergencias Pediatricas, aprobado por la Resolucion Ministerial N° 428-
2007/MINSA,; v,

Con la visacion del Jefe de la Oficina de Gestion de la Calidad y de la Jefa de la Oficina de Asesoria
Juridica del Hospital de Emergencias Pediatricas;

SE RESUELVE:

ARTICULO 1°- ACTUALIZAR a partir de la fecha la Resolucion Directoral N° 148-2012-DG-
HEP/MINSA gue aprobo las “Guias de Practica Clinica y Guias de procedimiento de Neurocirugia’;
correspondientes al articulo 1° numerales 1, 3 y 6 como sigue:

1. “Guiade Practica Clinica para Diagnéstico y Tratamiento de Aneurisma Cerebral en Pediatria”
3. “Guia de Préctica Clinica para el Diagndstico y Tratamiento de la Ventriculitis”
6. "Guia de Practica Clinica para el Diagndstico y Tratamiento de Mielomeningocele”

ARTICULO 2°- MANTENER subsistentes lo demas extremos que contiene la Resolucién Directoral
N° 148-2012-DG-HEP/MINSA.

ARTICULO 3°- ENCARGAR al Jefe/a del Departamento Medico Quirdrgico la difusion,
implementacion, monitoreo, supervision y cumplimiento de las actividades de las presentes Guias de
Practica Clinica.

ARTICULO 4°- DISPONER al Responsable del Portal de Transparencia la publicacion de la presente
Resolucion y sus Anexos en el Portal Institucional del Hospital de Emergencias Pediatricas:
www.hep.gob.pe.

Registrese, comuniquese y publiguese.
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GUIA DE PRACTICA CLINICA PARA DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DE MIELOMENINGOCELE

GUIA DE PRACTICA CLINICA PARA DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DE
MIELOMENINGOCELE

L FINALIDAD

Contribuir a la calidad, seguridad de las atenciones de salud y tratamiento oportuno de los
pacientes con mielomeningocele, ofreciendo el maximo beneficio y el minimo riesgo para los
usuarios de las prestaciones de salud; asi como la optimizacidn y racionalizacion del uso de los
recursos.

OBJETIVO

Lograr uniformidad de criterios diagndsticos y terapeuticos en el manejo integral del paciente con
mielomeningocele

Contribuir al cumplimiento de los objetivos estratégicos del hospital de emergencias pediatricas
segun la normativa vigente del minisierio de salud

Mejorar |a calidad de vida y sobrevida de los pacientes nacidos con miglomeningocele, asegurando
el adecuado diagnostico y tratamiento quirdrgico precoz.

AMBITO DE APLICACION

Servicio de neurocirugia
Centro quirdrgico

Unidad de cuidados intensivos
Servicio de neonatologia

NOMBRE DE PROCEDIMIENTO

Guia practica clinica para diagnastico y tratamiento de mielomeningocele.

4.1. NOMBRE Y CODIGO
« Mielomeningocele cervical con hidrocéfalo. Q05.0
o Mielomeningocele toracico con hidrocéfalo Q05.1
« Mielomeningocele lumbar con hidrocefalo Q05.2
¢ Mielomeningocele sacro con hidrocéfalo Q05.3
+ Mielomeningocele cervical sin hidrocéfalo Q05.5
e Mielomeningocele toracico sin hidrocéfalo Q05.6
¢ Mielomeningocele lumbar sin hidrocéfalo Qo5.7

Mielomeningocele sacro sin hidrocefalo Q05.8
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CONSIDERACIONES GENERALES

DEFINICION

La espina bifida es una afeccion que ocurre cuando la columna veriebral y la médula espinal
no se forman adecuadamente. Es un tipo de anomalia congenita del tubo neural. El tubo
neural es la estructura de un embrién en desarrollo gue, mas adelante, se convierte en el
cerebro del bebé, |la meédula espinal y los tejidos que los rodean.

Necrmalmente, el tubo neural se forma al principio del embarazo y se cierra 28 dias después
de la concepcion. En los bebés con espina bifida, una parte del tubo neural no se cierra del
todo, Esto afecta (a médula espinal y los huesos de la columna vertebral.

La espina bifida puede variar de ser leve a causar discapacidades graves. Los sintomas
dependen del lugar en la columna vertebral en donde se encuentra la abertura y su tamano.
También dependen de si estan implicados la médula espinal y los nervios. De ser necesario,
el tratamiento temprano para la espina bifida implica una cirugia. Sin embargo, la cirugia no
siempre restaura completamente las funciones perdidas.

E! mielomeningocele es el tipc mas grave. También se concce como espina bifida abierta. El
canal espinal esta abierto a lo largo de varias vériebras en la parte baja 0 media de la espalda.
Parte de la médula espinal, incluida la cubierta protectora de la médula espinal y los nervios
raquideos, se desplazan a traves de esta abertura en el nacimiento y forman un saco en la
espalda del bebé. Por lo general, los tejidos y los nervios quedan expuestos. Esto hace que el
bebeé sea propensc a tener infecciones peligrosas. Este tipo también causa pérdida de
movimiento en las piernas y disfuncién en la vejiga y el intestino.

5.2.ETIOLOGIA

Se desconoce la causa de |la espina bifida. Se cree que una combinacion de factores de riesgo
genéticos, nutricionales y ambientales causan esta afeccion. Esto incluye tener antecedentes
familiares de defectos del tubo neural y recibir muy poco folaie, también conocido como
vitamina B9, durante el embarazo.

5.3. FISIOPATOLOGIA

Para describir su patogenia se debe hacer mencion del desarrollo embrionario del sistema
nervioso. Este se forma a partir de una estructura tubuiar (neurulacion) y el cierre de esa
estructura se completa mediante el cierre del neurdporo caudal y craneal hacia los dias 24 o
26 de gestacion. La causa exacta de su produccion aln se desconoce; no obstante, se
posiulan dos teorias: La teoria primogénita hace referencia a la falta de cierre del tubo neural
entre la tercera y 1a cuarta semana de gestacion. La otra teoria, y la mas firme en la actualidad,
describe que se produce una rotura de un tubo neural previamente cerrado como
consecuencia de un desequilibric entre la produccion y el drenaje de liquido cefalorraguideo
con el aumento de la presion e hidrocefalia concomitante, que ccurriria entre la quinta y la
octava semana de gestacion.

5.4. ASPECTOS EPIDEMIOLOGICOS

La incidencia en el Pert no estd determinada, algunos paises de Latinoameérica reportan su
incidencia entre 6.7 y 8.3 por 10 000 nacidos vivos.
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5.5. FACTORES DE RIESGO ASOCIADOS

5.5.1.

5.5.2

5.5.3.

5.54.
5.5.5.

5.5.6.

Deficiencia de folato en el cuerpo de la persona embarazada. E! folato, la forma
natural de la vitamina B9, es importante para el desarrollo de un bebé sano. El 4cido
folico es el tipo sintético que se encuentra en suplementos y alimentos fortificados. Si los
niveles de folato son demasiado bajos, esto se conoce como deficiencia. La deficiencia
de folato aumenta el riesgo para espina bifida y de ofras afecciones que inciden en el
tubo neural.

Antecedentes familiares de defectos del tubo neural. Tener un nifio con una afeccién
gue dafa el tubo neural aumenta ligeramente la probabilidad de tener otro bebeé con la
misma afeccién. Ese riesgo aumenta incluso mas si la afeccidn ya se presento
anteriormente en dos hijos.

'Ademés, haber nacido con un defecto dei tubo neural aumenta ia probabilidad de dar a

luz a un nifio con espina bifida. Sin embargo, la mayoria de los bebés con espina bifida
nacen de un padre y una madre sin antecedentes familiares conocidos de esta afeccion.

Algunos medicamentos. Tomar medicamentos anticonvulsivos como acido valproico
durante el embarazo aumenta el riesgo de tener un bebé con espina bifida. Esto puede
suceder porque los medicamenios interfieren en la capacidad del cuerpo para usar el
folato y el acido folico.

Diabetes. Tener diabetes que no esta bien controlada antes de embarazarte aumenta el
riesgo de tenar un bebe con espina bifida.

Obesidad. Tener obesidad al momento del embarazo también se asocia a un mayor
riesgo para espina bifida.

Aumento de la temperatura corporal. Algunas pruebas indican que el aumento de la
temperatura corporal en las primeras semanas de! embarazo puede aumentar ¢l riesgo
para espina bifida. Tener fiebre o usar un sauna ¢ una bafiera de hidromasaje puede
causar una femperatura corporal central alta.

VI. CONSIDERACIONES ESPECIFICAS

6.1. CUADRO CLIiNICO

6.1.1.

6.1.2.

SIGNOS Y SINTOMAS

¢ Tumoracion quistica sobre la columna vertebral con mayor frecuencia a nivel
lumbo sacro, cubierta por piel displésica a modo de membrana gue puede estar
integra o rota con contenido de la placa neural, raices nerviosas y liquido
cefalorraguideo.

s Paraparesia de gravedad variable: de leve hasta paraplejia

» Compromiso esfinteriano vesical y anal: vejiga neurogénica

« Trastorno de la sensibilidad con pérdida de ésta por debajo del nivel de la lesion

s Problemas ortiopédicos: displasia de cadera, pie equino varo, escoliosis y ofras
deformidades de las extremidades

« Hidrocefalia en un 75% a 80% de los pacientes.

» Trastornos ventilatorios: apnea central

» Tener en cuenta que mientras mas alta sea la lesion a nivel de |a columna peor es
el pronostico de morbi-mortalidad

INTERACCION CRONOLOGICA

En su mayoria, los pacientes no {ratados mueren luego de 6 meses de vida. Los que
sufren una lesion alta tienen peor prondstico en cuanto a expectativa y calidad de vida.
Las causas de muerte durante los dos primeros afios, sin tratamiento, son la
hidrocefalia y Ia infeccién infracraneal. La causa renal suele expresarse luego del afio
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de edad. En estudios realizados en pacientes tratados desde el inicio, Lorber concluyé
que un 30% de ellos podra deambular sin asistencia ortésica, un 40% lo hara con
ortesis y terapia ambulatoria y un 30% solo se podra manejar con silla de ruedas.

6.1.3. GRAFICOS, DIAGRAMAS O FOTOGRAFIAS
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Ejemplo paso a paso de una reparacion de mielomeningocele en la que se logra un
cierre multicapa. (A) Incision de la zona de unién y diseccion de la placa.

(B) ldentificacion y diseccion de la capa dural. (C) Costura de los bordes laterales de la
placa. (D) Cierre de la capa dural. (E) Incision y clerre de la capa fascial

lumbosacra circundante

DIAGNOSTICO ]
6.2.1. CRITERIOS DE DIAGNOSTICO

o Diagnostico prenatal se realiza mediante ecografia y/o dosaje de alfa feto profeina
sérica. Si la pesquiza es positiva la evaluacion fetal debe incluir ofras
anormalidades anatémicas, test genético y resonancia magnética fetal en caso
existan dudas.

« Diagnéstico post natal se realiza mediante inspeccion clinica

6.2.2. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
* Meningacele
» Lipomielomeningocele
+ Mielocistocele
» Teratoma sacrococcigeo

EXAMENES AUXILIARES

6.3.1. PATOLOGIA CLINICA
» Hemograma

Grupo sanguineo

Perfil de coagulacidn

Perfil bioquimico

Proteina C reactiva

6.3.2. IMAGENES
» [Ecografia transfontanslar
s Tomografia cerebral sin contrasie
» Resonancia magnética de encéfalo
* Resonancia magnetica espinal

6.3.3. EXAMENES ESPECIALES COMPLEMENTARIOS
s Eccgrafia de caderas
» Rxde caderas
e Urografia excretoria
s Mapeo genético

6.4. MANEJO SEGUN NIVEL DE COMPLEJIDAD Y CAPACIDAD RESOLUTIVA

6.4.1. MEDIDAS GENERALES Y PREVENTIVAS

En general, se puede reducir el riesgo de tener un bebé con espina bifida y otros defectos del
tubo neural si se toma suplementos de acido folico. Debe comenzar a tomar los suplementos
al menos un mes antes de lograr el embarazo y continuar tomandolos durante el primer
frimestre.
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Tener suficiente acido félico en el cuerpo antes de las primeras semanas de embarazo es
fundamental para prevenir la espina bifida. Sin embargo, muchas personas no se enteran de
su embarazo hasta pasado un tiempo. Por este motivo. los experios recomiendan que todas
las personas en edad fértil tomen un suplemento de 400 microgramos {mcg) de acido félico
al dia.

También se recomienda comer alimentos que contengan folato ¢ a los que les hayan agregado
acido folice, lo gue se conoce como fortificacion. Estos son algunos alimentos fortificados con
acido félico: Pan enriguecido, fideos, arroz Y algunos cereales de desayuno

Ei acido folico se puede mencionar en los paguetes de alimentos como folato, que es el tipo
natural de acido folico gue se encuenira en |os alimentos.

Planificacion del embarazo

Las mujeres adultas que desean o podrian embarazarse deben tomar entre 400 meg v
800 mecg de acido fdlico al dia.

El cuerpo no absorbe el folato con la misma facilidad que absorbe el &cido folico, y la mayoria
de las personas no reciben la cantidad recomendada de folato Gnicamente con la
alimentacion. Los suplementos vitaminicos gue incluyen acido folico son necesarios para
prevenir la espina bifida. También es posible que el acide folico ayude a reducir el riesgo de
otras afecciones que pueden estar presentes desde el nacimiento. Estas afecciones incluyen
labio hendido, paladar hendido y algunas afecciones del corazén.

Si existe el antecedente de haber tenido espina bifida o si diste a luz previamente a un nifio
con espina bifida, necesitas acido félico adicional antes de quedar embarazada. Si estas
fomando medicamentos anticonvulsivos o fienes diabetes, también puedes beneficiarte de
una dosis mas alta de esta vitamina B. 4mg es |a dosis recomendada.

6.4.2. TERAPEUTICA

Cirugia fetal en centros especializados.

Paciente debe nacer por cesarea programada sin trabajo de parto de preferencia a término.
Tratamiento antibidtico precoz de amplio espectro seglin indicacién de neonatologia que
debe ser mantenido hasta el cierre del defecic espinal.

Tratamienio quinirgico deniro de las primeras 72 horas; que consiste en diseccion de la
placoda o placa medulovascular, tubulizacién con invaginacion de la placa medulovascular,
diseccion y cierre de la duramadre, cierre del plano musculoaponeurdtico paravertebral
culminando con fa plastia y cierre de la piel.
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El manejo post operatorio consiste en hospitalizacion en neonatologia, en incubadora en
posicion prona o lateral para evitar la presion sobre la herida operatoria.

Curacion de la herida operatoria

Evaluacion clinica ante la posibilidad de hidrocefalia

Ecografia fransiontanelar temprana

Tomografia cerebral si hay sospecha de hidrocefalia
En caso el paciente tenga crecimiento acelerado del perimetro cefalico, presente

inestabilidad, estridor, apneas, pobre lactancia o vomitos se recomienda la colocacion de

sistema de derivacian ventriculo peritoneal
Se recomienda hacer seguimiento del perimetro cefélico en caso el pacienie esté

asintomatico o tenga lento crecimiento de éste



GUIA DE PRACTICA CLINICA PARA DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DE MIELOMENINGOCELE

6.4.3. Efectos adversos o colaterales con el tratamiento

Reaccién adversa a medicamentos
Restriccion ventilatoria especialmente en mielomeningoceles dorsales
Cuadriplejia mas insuficiencia ventilatoria en mielomeningoceles cervicales

6.4.4. Signos de alarma

Pérdida de liquido cefalorraguideo a través de herida operatoria
Dehiscencia o infeccion de herida operatoria

Insuficiencia ventilatoria

Fiebre y/o hipotermia

Crisis de epilepsia

Hiporexia

Vémitos

Hidrocefalia con hipertension endocraneana

Sepsis

6.4.5. Criterios de alta

Paciente sin evidencias de complicaciones post quirGrgicas por 3 dias seguidos

Buena tolerancia oral

Capaz de regular su temperatura

No necesidad de tratamiento endovenoso

No hidrocefalia clinica: paciente puede tener crecimiento de cavidades ventriculares pero
sin progresion de su tamafo, sin crecimiento acelerado de perimetro ceflico y sin
sintomas de hipertension endocraneana entonces serd seguido de forma ambulatoria

6.4.6. Pronostico

6.5.

6.6.

Depende de la altura de la lesion y de la extension de la lesidn.
Depende de inicio temprano de antibidticos
Depende de que se asegure tratamiento quirdrgico dentro de las primeras 72 horas

Complicaciones

Meningoencefalitis

Sepsis

Ventriculitis

Dehiscencia o infeccion de herida operatoria

Anclaje medular

Vejiga neurogénica

Aumento del compremiso motor, sensitivo y esfinteriano
Fistula de liquido cefalorraquideo

Se asocia a luxacion de caderas y malformaciones de exiremidades inferiores
Escoliosis

Criterios de referencia y contrarreferencia
Paciente debe ser referido a una institucién de nivel de complgjidad que cuente con las
especialidades de neonatologia y neurocirugia pediatrica como minimo.

10
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s Referencia posteriormente a nivel ill-2 para evaluaciones por las especialidades de
urologia pedidtrica, ortopedia pedidtrica, neurologia pediatrica, medicina fisica v
rehabilitacion, nefrologia pediatrica entre otras.

+ Paciente continuaré su tratamiento y seguimiento en institucion de nivel Ill-1 o [ll-2

6.7. Flujograma

11
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Vii. ANEXOS

ANEXO 1.- DECLARACION DEL CONSENTIMEINTO
DECLARACION DEL CONSENTIMIENTO

Yo + Identificado {a} con DNI ( ), CE.{
), Pasaporte { ) N° en calidad de Madre (), Padre{ ), Apoderado/Tutor Legal (  } del
{(la) paciente , ton de edad,
identificado con Historia Clinica N® con
Diagnéstico

Declara:

Que el Médico con CMP N°

Ne me ha explicado que es conveniente/necesario debido al diagndstico de mi familiar, Ia

realizacién del procedimiento: Espina Bifida sobre el cual he sido informado. Asi mismo he comprendido

los beneficios, probables riesgos o complicaciones del mismo.
Por lo tanto con la informacién completa, oportuna y sin presién; yo, voluntaria ¥ libremente:
Doy mi Consentimientoe para el procedimiento quirdrgico: Espina Bifida,

San Boria, ....... s L. del 20.......
Firma del Padre, Madre o Representante Legal Firma de] Médico Responsable
Nombre Huella CMP N®
DNIN® Dinital RNE N°
IENT

Yo . identificado (2) con DNI (

). Pasaporte [ ) N° en calidad de Madre { ), Padre( ), Apoderado/Tutor Legal { )-del

{1a} paciente ., con

identificado con Historia Clinica N°
Consentimiento presentade en fecha

puedan derivarse para la salud o la vida,

LCE (

de edad,
de forma libre y consciente he decidido Revocar el
para la realizacién
¥ asumo las consecuerncias que de ello

San Borja, we. 4€ vacrennenne.. ~del 20
Firma del Padre, Madre o Representante Legal Firma del Médico Responsable
Nombre CHMPN®
DNIN® Huella RNE N°

Digitat

12
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GUIA DE PRACTICA CLINICA PARA DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DE
ANEURISMA CEREBRAL EN PEDIATRIA

I. FINALIDAD

Apoyar en mejor la calidad de atencion, unificando criterios de manejo médico y quirlirgico, en los

pacientes pediatricos con aneurisma intracerebral, ofreciendo seguridad en la atencion y el maximo

S 3 beneficio para los usuarios de las prestaciones en salud, asi como la optimizacion y racionalizacion
&5 2
-af DERAKTANE TO% el uso de los recursos.
3
%%Q
\--‘?ﬂacam"

1.OBJETIVO

Atender oportunamenie, con menor riesgo y costo a los pacientes portadores de ruptura
aneurismatica, ofreciendo atencién quirdrgica especializada del mas alto nivel en el servicio de

neurocirugia pediatrica del hospital emergencias pediatricas.

NI.AMBITO DE APLICACION

Esta Guia de Practica Clinica se desarrollara en el Servicio de Neurocirugia Pediatrica y otros
servicios del Hospital Emergencias Pediatricas que estan inmersos en el diagnostico y tratamiento

del paciente pediatrico con diagnéstice de aneurisma cerebral.

IV. PROCESO O PROCEDIMIENTO A ESTANDARIZAR.

DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTIO DE ANEURISMA CEREBRAL EN PEDIATRIA

4.1 NOMBRE Y CODIGO:
« (CIE10: 160.7) Hemorragia subaracnoidea por aneurisma intracraneal no especificada.

¢«  (CIE10:167.1) Aneurisma Intracraneal sin Ruptura.
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V.CONSIDERACIONES GENERALES.
5.1 DEFINICION

El aneurisma cerebral es una lesion vascular congenita producida en el tercer mes del embarazo,
con falla de |la pared vascular muscular(1).
 Incidencia’:

— 2% de todos los aneurismas son de la infancia
- 0,5% a 1, 9% en adolescentes.

1% a 2% de los aneurismas de la infancia son por TEC, 0,2% a 7,89% es en adultos

g - Es mas frecuente en menores de 4 anos.

QIHRURGICO 3 .

\\Qﬂ' ,{,;S — Esraro encontrario en periodo neonatal.
RGERO

- Relaciéon hombre/mujer es de 2/1.

\g\“‘“’ 5J4( 5.2 ETIOLOGIA

$
g." L GIAf’A menudo se piensa gue los aneurismas cerebrales se forman como resultado del estrés
&/ hemodinamico cronico en los puntos de ramificacion de las arterias o areas donde las arterias
cambian abruptamente de curvatura. Los faciores de riesgo clasicos en los adultos son en gran
medida adquiridos, como la hipertension, la obesidad, el colesterol alto, la diabetes, el abuso de
alcohol v el tabaquismo, y a menudo estan ausentes en los nifios. Muchos pacientes pedidtricos
&\ tienen comorbilidades médicas que pueden estar relacionadas con una anomalia genética
subyacente o un defecto del desarrollo en el tgjido arterial. Tales factores podrian predisponer a
>festos pacientes a la formacion de aneurismas a un ritmo mas rapido que en pacientes sin estos
/ factores, lo que explica su presentacion clinica mas temprana. Los aneurismas pediatricos se
asocian con afecciones como la poliquistosis renal, la displasia fibromuscular, el sindrome de Ehlers-
Danlos, el sindrome de Klippel-Trénaunay, la esclerosis tuberosa, el sindrome de moyamoya, la
telangiectasia hemorragica hereditaria, el pseudoxantoma elastico o la enfermedad de Marfan.
También hay una mayor incidencia de aneurisma traumatico(2).

Los aneurismas se denominan saculares o en baya cuando fienen apariencia sacular, y disecantes
cuando el aneurisma tiene apariencia fusiforme y presenta estrechamiento pre aneurismatico o pos
aneurismatico. Los aneurismas cerebrales infaniiles son morfologicamente diferentes de sus
homélogos saculares en adultos, incluyendo una gran cantidad de formas fusiformes, tamafio
gigante y formacion de novo. Los aneurismas disecantes son dominantes durante los primeros cinco
afios de vida, mientras que [os aneurismas saculares son mas comunes en nifos mayores de seis
anos.

CARACTERISTICAS DEL ANEURISMA

El tamafio y la ubicacion de los aneurismas en los nifios son diferentes a los que se encuentran en
la poblacién adulta. Los aneurismas de |2 arteria carétida interna {ACI) ocurren con frecuencia similar
en ambas poblaciones; sin embargo, existe una mayor incidencia de aneurismas del extremo ICA en
la poblacion pediatrica. Los aneurismas de la arteria cerebral anterior (ACA), incluida la arteria
comunicante anterior, ocurren el 34% de las veces en la poblacién adulta, mientras que, en nifios,
revisiones recientes han encontrado aneurismas de la ACA sélo alrededor del 5% al 10% de las
veces. Los aneurismas que afectan a la arteria cerebral media se presentan con una distribucion
similar tanto en adultos como en nifios. Los aneurismas de circulacion posterior son mas comunes
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en nifics y ocurren aproximadamente el 25% de las veces. Por el contrario, en la poblacién adulta
ocurren en s6lo el 8% de los pacientes que presentan un aneurisma. La multiplicidad de aneurismas
saculares en nifios es baja en comparacion con los adulios, excepto en nifios con aneurismas de
origen infeccioso. En nuestra serie, el 33% de los aneurismas se localizaron en la ACI, el 33% enla
arteria cerebral media, el 17% en la arteria cerebral posterior, el 8% en la arteria comunicante
posterior y el 8% en |a arteria basilar({2).

ANEURISMAS TRAUMATICOS

Los aneurismas traumaticos representan alrededor del 5% al 40% de los aneurismas pediatricos.

Estos aneurismas generalmente afectan la ACA distal adyacente a la hoz (40%), afectan los vasos

principales a lo large de [a base del craneo (35%) o tienen una ubicacion cortical (25%]). El nifio suele

presentar un episodio hemorragico unas cuatro semanas después de 1a lesion inicial; sin embargo,

también se ha informado sangrado inmediato, La mayoria de los nifios han sufrido una lesion cerrada
’{ﬁmm en |la cabeza, pero otras causas incluyen lesiones penetrantes y cirugia.

(',%“D; o2\ ANEURISMA INFECCIOSO
' S

]

e

2 QUIRRGCO g‘_ Los aneurismas infeccipsos repres_entan del 5% c::\[ 15% d‘e ios arjeurismas pediatricos. En [a mayoria

Con —— & de los casos son de origen bacteriano, El organismo més comiln es el estafilococo, seguido de los
{"-'RGE“‘-"“‘" i estreptococos y otros organismos gramnegativos. Los aneurismas arteriales infecciosos suelen ser
causados por endocarditis bacteriana en bebés con cardiopatia congénita o reumatica. Las
infecciones que afectan al seno esfenoidal o las celdas aéreas mastoideas y la tromboflebitis sinusal
también pueden afectar la arteria adyacente vy causar un aneurisma infeccioso. También se han
cbservado aneurismas arteriales infecciosos en nifios con candidiasis mucocutanea crénica e
infeccion por el virus de la inmunodeficiencia humana.

ANEURISMAS SACULAR

Los aneurismas saculares son el tipo mas comtin de aneurisma que ocuirre en la poblacion pediatrica
(entre el 46% y el 70%). Se desconoce la causa de los aneurismas saculares. Suelen aparecer en
puntos de bifurcacion de los vasos, lo que sugiere factores hemodinamicos.

2\ ANEURISMA DISECANTE (NO TRAUMATICO)

£/ Los aneurismas disecantes en la poblacion pediatrica ocurren 4 veces mas a menudo que en la
poblacién adulta. Este tipo de aneurisma puede ocurrir en la circulacién anterior o posterior,
especialmente en los segmentos P1y P2 de la arteria cerebral posterior, la ICA supraclinoidea y |a
arieria cerebral media. Hetts y colegas, en la serie mas grande reportada, evaluaron a 77 pacienies
con 103 aneurismas intracraneales y mostraron una mayor incidencia de aneurismas disecantes en
la circulacion anterior. Lasjaunias et al., en su serie de 59 nifios consecutivos con 79 aneurismas,
mostraron una distribucion casi igual entre la circulacion anterior y posterior. Agid ef al., en su serie
de 33 pacientes con 37 aneurismas, demostraron que la mayoria de los aneurismas disecantes
afectan la circulacidn posterior. Hay informes de aneurismas disecantes en nifios que curan
espontaneamente con la oclusion de la arteria principal.

ANEURISMA GIGANTE

Los aneurismas gigantes {>25 mm) en nifios son aproximadamente 4 veces mas comunes que en
adultos. Su incidencia reportada en nifios esté entre el 25% y el 45%. Los aneurismas gigantes deben
considerarse en la categoria de diseccién. Los nifios que fienen aneurismas gigantes a menudo
presentan efecto de masa y solo el 35% de las veces presentan HSA(2).

5.3 FISIOPATOLOGIA.

Al igual que sus homodlogos adultos, los aneurismas de la infancia tienen asociaciones y vinculos
con una variedad de trastornos sistémicos e intracraneales. Mienfras que algunas pueden
representar acontecimientos puramente coincidentes, generalmente se reconoce que ofras
afecciones, como la coartacion aortica, conllevan un mayor riesgo de sufrir un aneurisma cerebral.
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Las mas comunes de estas afecciones incluyen coartacion de la aorta, enfermedad renal poliquistica,
displasia fibromuscular, esclerosis tuberosa, sindrome de Ehlers-Danlos, sindrome de Marfan y
sindromes familiares. Aparte de las arteriopatias mas comunes ya mencicnadas, tanto la sifilis como
el pseudoxantoma elastico también han estado implicados en casos de HSA infantil. Azarelli informé
el caso de un nifio con antecedentes de irradiacion curativa previa para germinoma intracraneal que
posteriormente desarrolld miltiples aneurismas y fallecid por una lesion fusiforme rota de la arteria
cardtida interna.  La enfermedad de Moyamoya también tiene correlaciones con un mayor riesgo de
multiples aneurismas infantiles. Como la irradiacion previa ha estado implicada en el desarrollo del
sindrome de Moyamoya, se podria postular que el caso de Azarelli podria haber encajado en esta
categoria. Otras anomalias estructurales vasculares incluyen patrones fetales anormales o
persistentes o restos vestigiales que se presentan con frecuencia en nifios con aneurismas(3).

Los aneurismas intracraneales también se correlacionan con diversas enfermedades hematolbgicas
en los nifios. Varios casos de bebés y nifos pequefios con virus de inmunodeficiencia humana (ViH)
adquirido por via materna han desarrollado aneurismas de la circulacion proximal. Aun no esta claro
si estas lesiones representan una lesion directa de la pared del vaso por el propio retrovirus o por
condiciones infecciosas asociadas. Existe una incidencia inusualmente alta de informes de
aneurismas multiples en cascs de VIH. También hay observaciones de aneurismas asociados con
trastornos hematoldgicos no infecciosos como |a talasemia menor, la anemia de células falciformes
y la deficiencia de glucosa-6-fosfatasa.

También se encuentran en la literatura informes de casos aislados de aneurismas cerebrales en
nifios con tumores cerebrales concurrentes. En nuestra serie actual, Zee informo un caso fascinante
de un nifie con un aneurisma temporal de la MCA encerrade en un sarcoma anaplasico del idbuio
temporal. Junto con varios ofros autores, tambien observamos & un nifo cuyo aneurisma fue
diagnosticado fras una evaiuacion de hipopituitarismo secundario a un adenoma hipofisario. También
existen informes de pacientes con mixoma cardiaco y multiples aneurismas intracraneales(3).

ANEURISMAS TRAUMATICOS

Los aneurismas traumaticos suelen desarroliarse a partir de una lesion penetrante directa o en
asociacion con una lesidn cerrada en la cabeza. Clasicamente, la localizacion de estas lesiones en
\ nifics se relaciona con el trayecto directo del proyectil penetrante, con regiones vasculares
uspensorias del cerebro o con dreas de contigliidad vascular con margenes durales. Los vasos
orticales periféricos suelen estar directamenie afectados debajo de los bordes de una fractura de
réneo. Ventureya subdividid los aneurismas fraumaticos en cuatro grupos principales. El primer
grupo representa las lesiones de la arteria cardtida interna que se subclasificaron en tipos
cavernosos, supraclinoides y petrosos. Estos fueron los mas vistos. Los aneurismas supraclinoides
fueron raros. El segunde grupo estaba compueasto por lesiones de la circulacién de la arteria cerebral
anterior, tipicamente distales a la arteria comunicante anterior. El tercer grupo incluia aneurismas
de distribucién de la arteria cerebral media que generalmente estaban cerca o distales a su
bifurcacion.  Finalmente, estaban aquellos aneurismas situados cerca de la confluencia
vertebrobasilar. Los aneurismas multiples traumaticos ocurrieron con la menor frecuencia(3).

ANEURISMAS GIGANTES

Los aneurismas saculares que superan los 25 mm en su diametro maximo se han clasificado
tradicionalmente como de tamarfio “gigante”. AlUn no esta claro si estas lesiones son el resuliado de
una evolucion dinamica de lesiones mas pequefias con una rofura intermitentie de la pared del
aneurisma. De las series de aneurismas que cubren todos los grupos de edad, {as lesiones gigantes
representan aproximadamente del 2 al 5 por ciento de todos los casos. Los aneurismas gigantes en
los nifios ocurren con mucha mayor frecuencia. Varios aulores han informado en sus series
proporciones notablemente altas de lesiones grandes o gigantes: Amacher y Drake 45%, Meyer y
Sundt 54%, Gerosa et al. 20% y Humphreys 28,5%. " En una amplia revision de 500 casos de
aneurismas infantiles, el 20 por ciento eran de naturaleza gigante. Para los aneurismas de nifos
menores de cinco afios, la proporcion de aneurismas grandes {50%) y gigantes {30%} es aun mayor.




GUIA DE PRACTICA CLINICA PARA DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DE ANEURISMA CEREBRAL EN PEDIATRIA

En la literatura también se encuentran casos anecddticos de aneurismas masivos en lactantes muy
pequefios. Aunque varias de estas series reflejan el sesgo de derivacion de su practica, la frecuencia
de aneurismas giganies parece aumentar con la edad mas temprana en a literatura.

También es un hecho conocido que los aneurismas intracraneales gigantes en adultos son diferentes
en su localizacion en comparacion con los aneurismas mas pequefios. Aproximadamente el 40 por
ciento esta presente en la distribucion carotidea, el 25 por ciento en la distribucion de {a arteria
cerebral anierior y media y el 30 por cienio en el ferritorio vertebrobasilar; esto representa un
aumento de seis veces en la proporcion de lesiones de la fosa posierior que generalmente se
observan en la poblacidén adulta. Los aneurismas intracraneales gigantes de los nifios comparten
esta predileccion por la circulacién posterior, pero en mucho mayor grado. A partir de la revision de
500 casos de |a literatura que hizo Hacker, observd que “existe aproximadamente una distribucidn
igual entre el sistema anterior y posterior” de los aneurismas gigantes. Nuestra serie de 52 nifios
incluyd 12 aneurismas gigantes de los cuales 6 (50%) estaban en el territorio vertebrobasitar y 8
(67%) eran varones. Mientras que el 60 % de los aneurismas gigantes en adultos ocurren en
mujeres, el 62 % de los aneurismas giganies infantiles ccurren en hoembres(3).

& .
-Gt GOARTACION DE LA AORTA

Como se analizd anteriormente, una de las primeras descripciones de rotura de aneurisma pediatrico
fue la de un nifio de 15 afios con una lesidn estendtica del istmo adrtico. Como sefialé Matson, la
relacion entre |la coartacién adrtica y la rotura de aneurismas cerebrales en nifios ha tenido eco
repetidamente en la literatura del siglo pasade. En 1927, los exdamenes post mortem realizados a
32 nifios con coartacidn adrtica implicaron una hemorragia cerebral como causa de muerte en el
7.5% de los casos. Al ano siguiente, Abbott descubrid que en 7 de 20 cases con hemorragia
erebral y coartacién adrtica se confirmé la rotura de un aneurisma cerebral en la autopsia.

La incidencia real de aneurismas cerebrales en nifios con coartacion aartica es dificil de estimar ya
que la mayoria de los nifios afectados no presentan sintomas hasta una edad mas avanzada de la
vida. Tytery Clark, en su revision de 200 pacientes con coartacion aortica, informaron que sdlo cinco
pacientes fueron diagnosticados en vida con aneurismas cerebrales. Informaron una edad promedio
de ruptura de 25 afios segun su revision de |z literatura. A menudo, las manifestaciones neuroitgicas
pueden proporcionar las primeras pistas hacia el diagnostico de coartacion adrtica. LeBlanc escribid,
“en pacientes jovenes, hipertensos y no cianosados, los sintomas neurologicos intermitentes o una
lesion cerebral repentina pueden sugerir la exisiencia de una coartacion aodrtica”. Condinud
confirmando la asociacion de la coartacién adrtica con la rotura de un aneurisma cerebral y también
sefialé la predileccion por los aneurismas multiples en estos pacientes. En pacientes con este cuadro
clinico se debe buscar un soplo continuo, hipertension arterial en la vasculatura proximat a la
estenosis y pulsos disminuidos con hipotension en las extremidades distales.

Ademas de los aneurismas rotos, los pacientes con coartacion también pueden sufrir complicaciones
reducidas a hipertension arterial directa y hemorragia intracerebral resultante, émbolos que surgen
de aneurismas aorticos asociados o sitios quirlrgicos con un accidenie cergbrovascular resultante,
y abscesos cerebrales gue surgen de émbolos infectados. El alivio de la estenosis adrtica suele dar
lugar a una reduccion de la presién arterial proximal a la coartacion y puede reducir €l riesgo de
hemorragia intracerebral y rotura del aneurisma. Algunos autores incluso han recomendado la cirugia
de una aneurisma cerebral previa a la correccion de la coartacion adriica en pacientes estables.
Patel y Richardson informaron que 7 de sus 58 pacientes con aneurisma tenian coariacion de la
aorta. En nuestra propia serie, hemos encontrade dos nifios con estenosis aértica y aneurisma
cerebral sintomatico. Siempre que sea posible, recomendamos una angiografia por resonancia
magnética (ARM) o una angiografia por TC espinal con reconstrucciones tridimensionales antes de
la adolescencia para pacientes con coartacidn adrtica. Aungue menos sensibles que la areriografia
estandar, se ha demostrado que la ARM y [a TC son modalidades de deteccion seguras, no invasivas
y eficaces para los aneurismas cerebrales. Si es normal, se pueden cbtener exploraciones repetidas
de vigilancia a discrecién del médico. Para pacientes con evidencia clinica de rotura aneurismatica
o en casos en los que la ARM es cuestionable, se recomienda la angiografia cerebral de cuatro
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vasos. Es esencial que un neurorradidiogo experimentado esté disponible para realizar técnicas
especializadas como el cateterismo braguial, ya que las estencsis graves pueden impedir el
cateterismo femoral estandar y la edad del paciente aumenta la complejidad potencial de la
colocacion del catéter y la carga de contraste(3).

POLIQUISTOSIS RENAL

Hay dos formas distintas de enfermedad renal poliquistica. La primera es una forma autosémica
dominante del trastorno que afecta a multiples 6rganos, incluidos el corazén, el tracto gastrointestinal
y los rifiones. Los pacientes afectados también demuestran un mayeor riesge de albergar un
aneurisma intracraneal, aungue las tasas de prevalencia informadas varian del 0 al 41 por ciento.
Este amplio rango se debe en parte al hecho de que el diagnostico de la poliquistosis renal
autosdmica dominante (PQRAD) a menudo se retrasa hasta la edad adulta. De hecho, la mayoria
de los pacientes con PQRAD con aneurismas experimentan rotura después de la segunda década
Pl Yim. de la vida. El uso inconsistente de angiografia, tomografia computarizada (TC) de corte fino y

Ly §§de la enfermedad. Mediante estudios de vinculacion, la poliquistosis renal en adulios se ha mapeado

% 0 & en un locus de 100 kb en el cromosoma 16 denominado PKD1. Los estudios genéticos han
\\{”ffkcmc\h‘*z demostrado hasta un 18% de incidencia de aneurismas en pacientes de familias con PKD1 con al
menos un miembro de la familia afectado. El gen PKD1 también se correlaciona con otras
afecciones asociadas con quistes renales como la esclerosis tuberosa (ET). Varios autores han
informado hallazgos arteriopaticos similares en pacientes con ADPKD, displasia fibromuscutar y ST
y, por lo tanto, postulan un papel comun para PKD1 en el desarrollo de la pared vascular.

El segundo tipo, la poliquistosis renal infantil, se hereda de forma autosdmica recesiva y normalmente
se presenta temprano en la vida como una masa en el flanco o agrandamiento del abdomen. La
esperanza de vida de estos pacientes suele ser bastante corta y, como fal, los aneurismas en esta
poblacion son extremadamente raros. En una serie de 14 pacientes con la forma infantil de la
enfermedad, 12 fallecieron antes de la adolescencia sin evidencia de aneurisma iniracraneal. Se ha
informado que sdlo un sobreviviente a largo plazo desarrclié un aneurisma basilar a los 18 afos.

Chapman en su estudio de 92 pacientes con PQRAD cité una frecuencia del 4 por ciento de
aneurismas no rotos en los pacientes afectados en comparacion con la frecuencia del 1 por ciento
gue se observa tipicamente en la poblacidn general (P<0,04, intervalo de confianza del 95 por
cienio). Es de destacar que la TC de corte fino con reconstruccion multiplanar fue su modalidad de
deteccion primaria y la angiografia se utilizé para confirmar solo los hallazgos sospechosos. Aungue
la angiografia cerebral es la prueba mas sensible y especifica para los aneurismas intracrangales,
la mayoria de los médicos no obtienen angiografias de forma rutinaria en todos los pacientes con
poliquistosis renal debido a cuestiones de costo, riesgo y resultados. De hecho, varios autores han
informado de un mayor riesgo de complicaciones al realizar la angiografia en pacientes con rifién
poliquistico vy han recomendado su uso con precaucion en tales casos. De las pocas series de
estudios angiograficos disponibles, existe una mayor frecuencia de informes de aneurismas no rotos
en comparacion con cuando la TC es la modalidad de deteccion: 41% de 17 sujetos sin sintomas
neurologicos y 37% de 19 pacientes con sintomas.

Con base en estas observaciones, no se puede hacer una afirmacién definitiva sobre el riesgo exacto
de que los pacientes con PQRAD alberguen un aneurisma intracraneal. La angiografia cerebral, por
otro lado, conlieva un claro riesgo en pacientes con ADPKD. Como tal, nuestras recomendaciones
actuales son gue es necesaria una tomografia computarizada de corte fino o una resonancia
magnética o resonancia magnética para los pacienies diagnosticados con PQRAD. Al igual que en
los pacienies con coartacion adrtica, aquellos que presentan sintomas neurolégicos o imagenes no
invasivas anormales deben someterse a una angiografia cerebral de cuatro vasos. Como han
recomendado otros autores, no realizamos de forma rutinaria pruebas de deteccion de aneurismas
en pacientes con la forma infantil de la enfermedad, ya que su riesgo es bajo y su esperanza de vida
corta.
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ESCLEROSIS TUBERQSA (ET)

La enfermedad de Bourneville (ET) también se correlaciona con muiltiples aneurismas intracraneales
y quistes renales. La esclerosis tuberosa es un trastorno con manifestaciones proteicas que
invotucran mdltiples sistemas organicos, y la mejor explicacion es que se trata de una displasia tisular
del desarrollo que involucra elementos fanfo ectodérmicos como mesodérmicos. Su presentacion
clinica caracteristica es por una triada clasica de retraso mental, epilepsia y adenoma sebaceo. El
gen putativo del 8T también comparte una ubicacion comdn con el gen PKD1 (100 kb} de [a
enfermedad renal poliguistica en el cromosoma 16. Blumenkopf en su revision de este tema
descubrié sélo cinco casos de ST con aneurismas intracraneales asociados. Se cree que la displasia
tisular del ST es en parte responsable de un defecto congénito de la pared arterial, lo que explica la
observacion clinica de un mayor nimero de aneurismas muitiples y fusiformes.

’\moe‘% Curiosamente, los hallazgos histoldgicos en fos quistes renales del ST son idénticos a los
’*D:P mo encontrados en los quistes de los pacientes con PQRAD. Se sabe que ambas enfermedades
§ WDk gicoexisten en el mismo paciente y, a menudo, pueden ser dificiles de diferenciar en casos que
h, QUIRHS{GECD E ,presentan fenotipos no clasicos. Se ha postulade un papel central para el gen PKD1 relacionado
/ con estos cambios histoldgicos, pero aun estd por demostrarse. Otros sindromes congénitos
%Gf“ asociados con quistes renales, como la enfermedad de Zellweger o el sindrome de Meckel-Gruber,

no demuestran un mayor riesgo de aneurismas cerebrales. Las angiografias de deteccion en
pacientes con esclerosis tuberosa {ET) han sido ineficaces ya que los niflos suelen sangrar por

lesiones que no se documentaron inicialmente en la angiografia de deteccion.
DISPLASIA FIBROMUSCULAR

Descrita principalmente como una angiopatia a menudo asociada con hipertension, la displasia

£ principalmente en mujeres hipertensas de mediana edad, se ha asoc:ado con un mayor nimero de
aneurismas intracraneales, asi como con muchas oiras anomalias congénitas. Aunque el
establecimiento de este vinculc entre la fiebre aftosa y los aneurismas cerebrales es claro en
pacientes adultos, los casos de hemorragia subaracnoidea y aneurismas en nifios con fiebre aftosa
son extremadamente raros(3).

m SINDROME DE EHLERS-DANLOS Y MARFAN

A

> Z5\
;;n‘ %\ Los aneurismas intracraneales se asocian con mayor frecuencia con pacientes con sindrome de
ol [ ! af Ehlers-Danlos tipo IV. Como defecto autosdmico dominante en la sintesis de colageno, los pacientes
GNeapEl 3/ de Ehlers-Danlos clasicamente tienen piel hiperplasica y articulaciones hiperextensibies. Como

entidad clinica, se divide ademas en varios tipos clinicos (I-1V) con diferencias evidentes en el defecto
especifico de la sintesis de colageno, las caracteristicas clinicas y el patron de herencia. Las
caracteristicas fenotipicas clésicas no suelen observarse en pacientes con enfermedad de tipo [V y,
por lo tanto, pueden provocar un refraso en el diagnoéstico hasta que se produce la rotura del
aneurisma cerebral, generalmente en la edad adulta. No estaria injustificado obtener una resonancia
magnética, una resonancia magnética o una tomografia computarizada de un nifio con enfermedad
tipo IV conocida. Ocasionalmente también se han informado aneurismas intracraneales en pacientes
con Ehlers-Danlos tipo [ y tipo VL

Mientras que la existencia de grandes aneurismas disecantes de la acria es una caracteristica bien
reconocida del sindrome de Marfan, menos clara es la asociacion entre Marfans y los aneurismas
intracerebrales. Una revision de la literatura revela que no se ha llegado a ninguna conclusion
definitiva sobre la relacion de los aneurismas de baya con el sindrome de Marfan,
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OCURRENCIA DE ANEURISMA FAMILIAR

Dada la rara incidencia de aneurismas infracraneales en nifios en general, no sorprende descubrir
que los casos familiares son aun mas infrecuentes. Aunque la mayoria de esios pacientes
permanecen asintomaticos hasta la edad adulta, los aneurismas familiares tienden a romperse a una
edad mas temprana de lo esperado. Ademas, las lesiones familiares muestran una propension a la
vasculatura periférica, especialmente la del territorio de la arteria cerebral media. También existen
informes de una mayor incidencia de aneurismas multiples en casos familiares, especialmente en
casos asociados con el sindrome de Marfan, el sindrome de Ehlers-Danlos, la poliquistosis renal, las
telangiectasias hemorragicas hereditarias, los angiomas cavernosos, la enfermedad de Von-Hippel-
Lindau, las malformaciones arteriovenosas y la enfermedad de Sturge. -Sindrome de Weber.

Ha sido un desafio desarrollar un métedo racional, seguro y rentable para evaluar a los nifios con
antecedentes familiares. La angiografia en nifios conlleva una cantidad de riesgo cuantificable.
Dados los avances recientes en imagenes, recomendamos realizar pruebas de deteccidn por
1%, resonancia magnetica, resonancia magnetica nuclear o tomografia computarizada para estos
; AHENTO 3.\ pacientes. No examinamos de forma rutinaria a nifios asintomaticos cuyo padre soltero tiene un
g M0 E}aneurisma, ya que el riesgo es relativamente bajo. En los casos en los que un gran ndmero de
"’%QU'“RG'CU@' miembros mas jovenes de la familia se ven afectados, puede ser necesaria una evaluacion mas
\sﬁgkmqtf‘?r' agresiva. Se debe obtener una angiografia estandar en todos los casos clinica o radiograficamente

sospechosos(3).

5.4 ASPECTO EPIDEMIOLOGICO

Los aneurismas intracraneales pediatricos son lesiones raras y complejas que requieren un analisis
microquirtrgico y endovasculares abierto y matizado para optimizar los resultados a largo plaze. En
el transcurso de 30 afios, encontramos aproximadamente 1,5 paclentes por afio, y la mitad presentd
una H3A.

El predominic masculino, la prevalencia de ubicacion -y las diferencias de tamano entre los
aneurismas pediatricos v adultos sugieren distinios mecanismos fisiopatoldgicos y potencialmente
genéticos, aunque se necesitan estudios futuros para corroborar estas observaciones clinicas(4).

Exciuyendo a los pacientes que no pudieron recuperar los reflejos del tronco encefalico, |1a tasa de

ortalidad fue del 2,3% vy la tasa de recurrencia del aneurisma fue del 2,3%. Entre 44 de los 47
2/ pacientes pediatricos que fueron tratados, el 90,9% tenia una puntuacidon mRS € 2 en el ultimo
seguimiento(4).

No hubo recurrencia de aneurismas despues del clipaje microquirdrgico. Nuestro dnico caso de
nueva hemaorragia fue en un paciente con multiples aneurismas que sangrd mieniras esperaba el
tratamiento de un segundo aneurisma como paciente hospitalizado(4).

s Localizacion(1)
— 40% en arterias cerebrales media y anterior en su porcién distal(1).
—  20% a 30% van con aneurismas multiples.
~ 5% a 15% en bifurcacion de arteria vertebro basilar, en la bifurcacion.

- 90% a 95% son de arterias carotidas y sus vasos, asi:

30% en arteria comunicante anterior
25% en arteria comunicante posterior

20% en arteria cerebral media
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15% en la carétida infracraneal

Los aneurisma micoticos y traumaticos periféricos corticales son mas frecuentes después  del
TEC con fractura craneal en nifios, con hematoma parengquimal asociado a displasia vascular(1).

» Prevalencia segin el tamafio del aneurisma

En nifios mayores de 5 ahos{1):
50% son aneurismas grandes mayores de 10 mm (27% en adultos)

27% son aneurismas gigantes mayores de 25 mm {2% en adulios) esta propensitn
estaréa relacionado con

la compliance vascular del nifo.

e
?5 U TS

e La ruptura aneurismatica es la mas frecuente presentacion.

\\‘Zﬁacmc\ ‘@

+ La lesion neurologica por efecto de masa en nifios es del 18% mientras que en el adulto es
del 7.5%.

5.5 FACTORES DE RIESGO ASOCIADOS

Se han revelado diferencias significativas en las caracteristicas demograficas, presentaciones
clinicas, caracteristicas radiolégicas, tratamiento y complicaciones entre pacientes pediafricos y
aduitos con aneurisma intracraneal (IA). Los resultados de este estudio describen con mas detalle
E} diferencias cbvias en los factores de riesgo de rotura de aneurisma entre los dos grupos de edad.
Entre los pacientes pediairicos, la edad menor de 5 afios v los aneurismas localizados en la region
distal arterial fueron dos factores de riesgo independientes relacionados con la ruptura de sus
Aneurisma intracraneal, mieniras que los aneurismas con cuello ancho disminuyeron
significativamente el riesgo de ruptura y podrian ser un iactor protector para la ruptura de Aneurisma
intracraneal en el grupo de edad pediatrico(5).

2\Estudios previos han informado los factores de riesgo demogréaficos para la rotura de aneurisma en
*hacientes adultos, que incluian fumar, consumo de alcohol y antecedentes de afecciones como
¢/ hipertension, diabetes meliitus, migrafia e hipercolesterolemia. En comparacion con sus homdlogos
adultos, los nifos fienen menos probabilidades de estar expuestos a faciores de riesgo relacionados
con el estilo de vida, como fumar ¢ beber alcohol. Ademas, no hay duda de que los porcentajes de
pacientes pediatricos que fienen antecedentes de hipertension, migrafa, diabetes e hiperlipidemia
son significativamente menores que los de pacientes adul{os,

En Jugar de estos factores de riesgo demogréaficos tradicionales de los adultos, nuestro estudio
encontrd que una edad muy temprana (menos de 5 afios} era un factor de riesgo independiente para
la ruptura de Aneurisma intracraneal en pediatricos. Las teorias tipicas sostienen que el impacto del
aumento del flujo sanguineo causado por un aumento de la presion arterial y la lesion de los vasos
sanguineos inducida por multiples factores, como la hiperlipidemia, la hiperglucemia y ios metabolitos
toxicos del tabaco o el alcohol, son los principales mecanismos de formacion de aneurismas y
ruptura. Debido a que estos factores negativos tienen un efecto acumulativo con el tiempo, se informo
un mayor riesgo de formacion y rotura de aneurismas en grupos de mayor edad en pacientes adultos
con |A. Sin embargo, para los pacientes pediatricos, que tienen menos probabilidades de estar
expuestos a estos efectos negativos,

Ademas de las caracteristicas demograficas, recientemente ha atraido mayor atencion la refacion
entre la ubicacion de los Aneurisma intracraneal vy su riesgo de rupiura. Algunos estudios han
revelado que los aneurismas en la ACI conllevan un mayor riesgo de rotura debido a su mayor
volumen sanguineo y su deformacion mas torfuosa, que son dos factores importanies en la formacion
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de cambios hemodinamicos anormales. Segdn nuestro analisis univariable, el grupe rofo tuvo un
porcentaje significativamente mayor de aneurismas ICA que el grupo no roto (P <0,05). Sin embargo,
después de sjustar por factores de confusion, el analisis de regresion logistica miiltiple excluyd e}
papel de la localizacién del aneurisma de la arteria carotida interna (ACI) como un factor de riesgo
independiente para la ruptura de los Al pediatricos. Aunque el desarrolio del sistema vascular
cerebral difiere mucho entre nifios y adulios, 1a base de cambios hemodinamicos anormales en la
ACl siempre esta presente. Sin embargo, dado el tamafio limitado de la muestra de nuestro estudio,
todavia creemos que un aneurisma ubicado en la ACI es un factor de riesgo potencial de rotura en
el grupo de edad pediatrica(5).

Nuestro estudio anterior encontrd que el porcentaje de aneurismas localizados distaimente al
circulo de Willis en nifos era mucho mayor que en adultos. El presente estudio demaostrd ademas
que las lesiones localizadas en la region distal arterial son un factor de riesgo independiente
relacionado con la ruptura de los aneurisma intracraneal (1A) pedigtricos. Varios mecanismos pueden
5. confribuir a este alto riesgo de hemorragia. En primer lugar, los aneurismas region arterial distal se
5. encuentran cerca de la corteza cerebral y la estimulacion de estas lesiones aumenta el riesgo de
epilepsia, lo que a su vez conduce a un mayor riesgo de rotura. Varios estudios han demostrado que
las ondas eléctricas cerebrales rapidas y anormales podrian provocar un aumento de la presion
arterial y de la presion intracraneal (PIC), cuya fluctuacion puede afectar la estabilidad de los
aneurismas y causar hemorragia. En segundo lugar, nuestro estudio anterior encontrd que los
pacientes pediatricos con aneurismas de la regién arterial distal tienen una alta incidencia de
pseudoaneurismas, que son lesiones altamenie inestables caracterizadas por estructuras de
paredes delgadas extremadamente fragiles y se asocian con un alto riesge de ruptura, Con base en
5 las caracteristicas clinicas Unicas de los aneurismas de la region arterial distal en pacientes

%\pediétricos, los profesionales médicos deben prestar especial atencién a los nifios ingresados con
#sintomas de convulsiones, y se debe programar un examen radiologico cerebral de manera oportuna
TRICA gpara identificar posibles aneurismas ubicados en la regiép arterial dista[ (DAR). Dado que gstas
& lesiones conllevan un alto riesgo de ruptura, se recomienda encarecidamente un tratamiento
oportuno para evitar el riesgo de hemorragia mortal.

-\ Ademas de la ubicacion, algunas caracteristicas radiolégicas del aneurisma también se asocian con

un mayor 0 menor riesgo de rotura. En esle estudio se analizaron dos factores radiologicos, el
7 diametro maximo de la lesién y el ancho del cuello. Nuestro estudio encontrd que tos aneurismas de
#/cuello ancho se asociaron de forma independiente con un menor riesgo de rotura en los Aneurisma
intracraneanc pediatricos; Este hallazgo fue consistenie con el de un estudic previo y puede
explicarse por el flujo sanguineo mas lento en la lesion y la baja tension de corte. Ademas, se ha
informado ampliamente que el riesgo de rotura aumenta en aneurismas mas grandes, |0 que provoca
lesiones por traccidn mas graves y mas tension de corie causada por los cambios hemodinamicos
asociados. Sin embargo, esta conclusion no fue confirmada en nuestro estudio, y parece que ios
aneurismas giganies puaden tener un menor riesgo de rotura en el grupo de edad pediatrica. Aungue
el analisis de regresion logistica multiple ajustado por factores de confusion exciuyd el tamafio
gigante como factor protector de rotura para los Al pediatricos, la tendencia se confirmé en nuestros
analisis univariables, donde se observd un porcentaje significativamente mayor de aneurismas
gigantes en el grupe sin rofura que en el grupo roto. Estudios anteriores han informado gue la
exposicidn a large plaza de las células endoteliales vasculares y del musculo lisc a altas presiones
ciclicas vy estrés de corte podria resultar en un aumento de la sintesis de ADN celular y fa proliferacion
celular, fortaleciendo la estructura de la pared del aneurisma lesionado [24]. En comparacién con los
adultos, los nifios pueden tener una mejor capacidad de reconstruccién. Este resultado también es
consistente con nuestras observaciones clinicas: un cierto nimero de pacientes pediatricos con (A
ingresaron con un “aneurisma de tamafio giganie” relativamente estabie y no roto.

El diagndstico de |A y su ruptura en pacienies pedidtricos es un desafio. A diferencia de sus
homélogos adultos, los nifios pequefios suelen ser incapaces de expresar con precision sus

10
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sentimientos subjetivos sobre sintomas como dolor de cabeza intenso, parestesia y discapacidad
visual; por lo tanto, los profesionales medicos deben cenirarse en presentaciones clinicas mas
objetivas (como convulsicnes, vémitos y pérdida repentina del conocimienio} como signos de
hipertension intracraneal grave. Sin embargo, cuando fales sintomas objetivos estan presentes, es
muy posible que el aneurisma ya se haya roto. Teniendo en cuenta las consecuencias fatales de la
ruptura de la 1A, se debe prestar mas atencion a los nifios menores de 5 anos que tienen una lesion
en la region arterial distal. El diagndstico y tratamiento tempranos de estos pacientes podrian marcar
una diferencia en su prondstico(5).

Nuestro estudio también tuvo aigunas limitaciones. En primer lugar, &l estudio tiene un disefio
observacional retrospectivo no aleatorizado y se realizé en un sole centro, por lo que puede haber
habido un sesgo de seleccidn y los hallazgos pueden no ser generalizables a pacienies de ofras
areas con diferentes afecciones. En segundo lugar, el tamafo de la muestra fue pequefo y el nimero
de factores de riesgo potenciales mclmdos para el anaE|S|s fue iim|tado En tercer lugar, dado que los

‘-'rglgantes y Ios aneurismas ubicados enla DAR son subgrupos importanies de Al, se pueden obtener
§ conclusiones mas interesantes al discutir estos subtipos por separado de una manera mas
“homogénea”. " manera. Porlo tanto, se requieren estudios adicionales bien disefiados con tamarfios
de muestra mas grandes, mas factores de riesgo potenciales {como la altura del aneurisma, la
relacion de aspeclo (AR}, la relacion altura-ancho y la irregularidad de la forma) y mas analisis de
subgrupos para obtener resultados mas sélidos. evidencia y verificar los resultados presentados en
este estudio.

Los factores de riesgo relacienados con ia ruptura de los Al varian mucho entre pacientes adultos y
pedidiricos. En pacientes pediatricos, la edad menor de 5 afios y las lesiones localizadas en el
DAR son factores de riesgo independientes para la rotura de Al, mientras que los aneurismas
de cuello ancho actian como factor protector. Sin embargo, se necesitan estudios prospectivos mas
aleatorios cen tamafios de muestra mas grandes y un disefic multicéntrice para confirmar nuestros
resultados.

VI. CONSIDERACIONES ESPECIFICAS.
6.1. CUADRO CLINICO
6.1.1 SIGNOS Y SINTOMAS

la presentacion de los aneurismas infracraneales en nifics es bastante similar a la de los adulios,
aunque existen caracteristicas clinicas que son exclusivas de los aneurismas pediatricos. La
hemorragia subaracnoidea (HSA) sigue siendo la manifestacion inicial mas comun de aneurismas
cerebrales tanto en adultos como en nifios(3).

HEMORRAGIA SUBARACNOIDEA

La HSA sigue siendo la manifestacion inicial mas comun de aneurismas cerebrales tanio en adulios
como en hifios. Las tasas de HSA en nifios pueden oscilar entre el 1,9% vy el 4,6%. Es probable que
un mayor reconocimiento de la HSA en nifios sea el resultado de mejores capacidades de
diagnostico y una mayeor conciencia clinica.

Para los nifios con aneurismas, 1a incidencia de rotura es sorprendentemente alta. Amacher y Drake
informaron que el 85% de sus 52 casos infantiles ya se habian roto en el momento del diagnostico.
Nuestra propia experiencia refleja la de Drake, con una incidencia de HSA del 74%. En comparacién
con la poblacién adulta, una mayor proporcidn de aneurismas infantiles son sintomaticos en el
momento del diagnodstico.
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El inicio de la SAH suele ser repentino, con cefalea, vémitos, deterioro de la conciencia,
convulsiones, coma, paresia, paralisis de pares craneales, fiebre y meningismo. Las sefiales de
advertencia que anuncian una hemerragia importante a veces se observan en forma de "sangrado
centinela” con dolor de cabeza ascciado en entre el 10 y el 15% de los pacientes. Los pacientes
también pueden presentar déficits neuroldgicos focales que se correlacionan con la expansion del
aneurisma o sintomas de efecto de masa y obstruccion del liquide cefalorraquideo (LCR) en el
escenario de aneurismas gigantes. A diferencia de la HSA, estas sefiales de advertencia suelen ser
transitorias y pueden resultar dificiles de detectar en los nifios. Los aneurismas siguen siendo la
principal causa de HSA atraumatica en pacientes menores de 20 afos.

De los nifios con aneurismas que se rompen, la tasa de mortalidad estimada después del primer
sangrado es del 11 al 20%, en comparacion con el 20 al 30% en los adultos. De 10s aneurismas rotos
en nuestra propia experiencia, el 7% volvid a sangrar, con una tasa de mortalidad posterior del 25%.
Proust informd una incidencia del 52,4% de nuevas hemorragias en 22 pacientes pediatricos con
aneurisma. La tasa de morialidad general de nifios con aneurismas rotos oscila entre 13y 34 % en
las sertes mas amplias(3).

é‘%»l SINTOMAS MASIVOS

2 - Una gran proporcién de nifios presentan signos y sintomas de una lesion masiva. En nuestra
\?ﬂ%ﬁr ¥ experiencia con 52 nifios con aneurismas, un tercio presentd signos de aumento de la presién
TR intracraneal. Este hallazgo muestra especial énfasis en determinados subgrupos clinicos que
incluyen nifios menores de 5 afios (56%, sintomas de masa) y casos de aneurismas gigantes (90%}).
Al mismo tiempo, se observé hidrocefalia en el 30% de todos los casos. Los aneurismas gigantes
(56%), las lesiones de la circulacion posterior (60%) v los casos de la primera infancia (menores de
cinco afios; [36%]) fueron particularmente propensos al desarrollo de obstruccion del fluje de LCR.

Hallazgos como letargo; nauseas; vomitos; una fontanela anterior tensa; sufuras extendidas;
papiledema; postura opisioténica; y puede haber paresia o plejia en nifios con efecto de masa
‘relacionado con un aneurisma.

& Los sintomas de masa a menudo se correlacionan con la HIC en nifios con aneurismas rotos. La

~~ hemorragia intraparenquimatosa e inferventricular a menudo puede ocurrir junto con la HSA inicial
con una incidencia def 30 al 40%(3).

Se cree que la predileccion por los aneurismas infantiles en 1a bifurcacion de la carétida interna y los
A\vasos cerebrales medios distales es parcialmente responsable de Ia HIC en el momento de la
resentacion. La presencia de HIC se asccia con un mayor riesgo de morialidad y un peor prondstico

El agrandamiento de un aneurisma, la formacién de un hematoma o [a hidrocefalia a menudo pueden
provocar hallazgos neuroldgicos focales por compresion del parénguima de los pares craneales, que
pueden incluir pardlisis del sexio par, paralisis focal del tercer par, oftalmoplejia, disfasia y otras
parélisis craneales inferiores. También puede haber hemiparesia, hemiplejia y cuadriparesia
secundaria a compresion piramidal. Amacher y Drake informaron una incidencia de compresion
neural del 34,4 % en 32 nifios.

CONVULSIONES

Aungue las convuisiones y la epilepsia suelen ser comunes en los nifos con MAV, son
comparativamente poce comunes en un aneurisma no roto. Las convulsiones focales o
generalizadas pueden ocurrir en 15 a 25% de los nifies con HSA y pueden ser mas comunes en los
bebés. En nuestra experiencia, encontramos una tasa de convulsiones del 7% en el momento de la
presentacion. Las convulsiones ocurrieron con mayor frecuencia en nifios con aneurismas de
circulacion gigante (25%) y posterior (27%). Otras series han informado una incidencia de hasta 25%
de las convulsiones que surgen de posibles micro émbolos del propic saco aneurismatico. La
mayoria de las convulsiones ocurren dentro de las 24 horas posteriores a 1a hemorragia inicial, pero
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a veces progresan a epilepsia o estado epiléptico. Las elevaciones de ia presion arterial y el riesgo
concurrente de nuevas hemorragias deben evitarse mediante un tratamiento eficaz con
medicamentos anticonvulsivas. Sin embargo, segln nuesira experiencia, la profilaxis de las
convulsiones & largo plazo generalmente no ha sido necesaria(3).

6.1.2 INTERACCION CRONOLOGICA

Como se ha descrito en el acapite previo, relacionado a signos y sintomas, el tiempo de progresion
transcurrido desde el inicio del cuadro clinico es diferente en caso de hipertension endocrangano por
efecto de masa o al romperse el aneurisma.
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Imagen de Angiotem Cerebral de caso clinico del Servicio de Neurocirugia — Hospital
Emergencias Pediatricas, Lima — Perq, paciente de 17 afios con hemorragia subaracnoidea y
aneurisma cerebral de arteria carotida interna segmento comunicante posterior izquierda
roto.

6.2 DIAGNOSTICO
6.2.1 CRITERIOS DE DIAGNOSTICO

Para los niftos asintomaticos. gue tienen un mayor riesgo de sufrir un aneurisma intracraneal, una
angiografla por tomografia computarizada o una angiografia por resenancia magnética es una
primera herramienta de deteccion Gtil y razonable. Como se analizd anteriormente, los nifios con
fuertes antecedentes familiares de aneurismas, sindrome de Ehlers-Danlos, fiebre aftosa,
poliquistosis renal y otras afecciones de alto riesgo son buenos candidatos para la angiografia por
resonancia magnética. Las imagenes por resonancia magnéiica y la angiografia pueden visualizar
lesiones mas grandes del circulo de Willis, pero la angiografia cerebral sigue siendo el estandar
de oro para la localizacién de aneurismas cerebrales y debe ulilizarse en cualquier casc en el
que la resonancia magnética y/o la tomografia computarizada sean indeterminadas en el contexto
clinico potencial de una aneurisma(3).

Para los aneurismas rotos, la puncion lumbar (LP) y las imagenes por TC/RM siguen siendo la base
de la evaluacion inicial de 1a Hemorragia subaracnoidea. El ochenta y cinco por ciento de los nifios
con sangre subaracnoidea se pueden identificar con precisidn cen una tomografia computarizada
sin contraste cuando se realiza dentro de los primeros 2 dias de sangrado, después de que la
hemorragia pasa los 5 dias la deteccion se vuelve menos confiable.

La angiografia por TC o RM es exiremadamente util para localizar aneurismas cerebrales mas
grandes. En tales casos, la deteccion de ia lesidn masiva puede ser bastanie facil, inclusc en
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estudios de deteccion sin contraste. Los estudios de contraste pueden proporcionar pistas
adicionales sobre el sitio de ruptura. En bebés muy pequefios, la ecografia intracraneal tambien se
ha utilizado con éxito para diagnosticar aneurismas cerebralas grandes. La ecografia también puede
mostrar hidrocefalia, hematoma, desplazamiento y edema cerebral(3).

Debido a la alta incidencia de aumento de la presidn intracraneal en estos nifios, recomendamos
diferir la puncidn tumbar hasta excluir la presencia de una lesién masiva {(p. €., el aneurisma),
hematoma, edema cerebral e hidrocefalia de los estudios de imagenes. Una hemorragia
subaracnoidea aparente en una tomografia computarizada de la cabeza obvia la necesidad de
puncién fumbar. Si los resuliados del estudic de imégenes son negativos para hemorragia
subaracnoidea y no hay evidencia radiografica o clinica de aumento de la presién intracraneal, se
puede obtener LCR de manera segura para confirmar los casos sospechosos.

Una vez que se ha establecido la presencia de Hemorragia subaracnoidea en un nino, se debe
LZegory, obtener una angiografia cerebral estandar de cuatro vasos. Para los nifios menores de 6 afos,
"§§’ "w a menudo se requiere anestesia general, prestando especial atencion al equilibrio de liguidos, la
(5: GEMARTARENTO . ‘carga de contraste, el control de la presidn arterial y la proteccién neural. Aunque existe controversia

QIR H;E?m £ sobre el mejor momento para realizar la angiografia, los estudios han demostrado que no hay un
\\» § aumento de la morbilidad de los estudios tempranos (realizados pocas horas después de la H3A) en
Wi comparacion con los estudios tardios. De hecho, algunas series grandes han dermestrado una menor

morbilidad en los primeros estudios.

En general, la angiografia cerebral puede demostrar una causa estructural de HSA en 50 a 70% de
los casos. De los estudios negativos, otro 10 a 20 % posteriormente dara positivo para un aneurisma
en un estudio repetido dentro de 2 semanas. El espasmo arterial focal y la trombosis dentro del cuello
aneurismatico y algunos pueden impedir el llenado de |a lesién durante la angiografia, lo que resulta
en estudios negativos.

+ Cuando no se puede identificar ningln aneurisma en un caso confirmado de HSA traumatica, se
debe considerar el resto del diagnostico diferencial. Las causas sistémicas infantiles de HSA incluyen
leucemia, plrpura trombocitopénica idiopéatica, enfermedad hemorragica del recién nacido, diversos
trastornos de hemofilia y ofras diatesis hemorragicas(3).

« ESCALA DE FEDERACION MUNDIAL DE NEUROCIRUJANOS (WFNS)

La clasificacion clinica de WFNS es una escala cominmente usada y demostrada como factor
prondstico de hemorragia subaracnoideo y de facil aplicabliidad, con baja variabilidad
interboservador.

La severidad de la HSA es estratificada principalmente a través de parametros clinicos e
imagenolégicos con el estudio tomografico. Para la evaluacidn clinica, estan ampliamente extendidas
las escalas de Hunt - Hess v la escala de la Federacion Mundial de Neurocirujanos (WFNS, por sus
siglas en inglés). Hasta el momento es incierta la superioridad de una escala sobre la ofra, sin
embargo, algunos autores argumentan mayor objetividad en 1a evaluacion del estado de consciencia
con la escala de la WFNS debido al uso de la escala de Glasgow para dicha evaluacion, lo que
podria disminuir las diferencias inter-observador, de cualquier forma, un puntaje alto (superior a I}
en cualquiera de estas 2 escalas se correlaciona con pobres desenlaces clinicos(6).
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_ ’ | Hunt-Hess : WNES
: i
[ Grado I Estado clinico g Glasgow 1 Déficit lozal
1 Ausencia de sintomas, o cefalea y/fo 15 sin déficit focal
rigidez de nuca leves
H Cefalea y rigidez de nueva moderada a 13-14 Sin déficit focal
severa y/o afeccidén de pares craneales
sin otro déficit focal.
] Confusidn o letargo; déficit neuroldgico 13-14 Con déficit fooa!
focal leve distinto 2 afeccién de los
pares craneales
W Estupor ¢ hemiparesia moderada a 7-12 . Cor o sin déflcit foca!
grave, esbozo de rigidez de
descerebracidn
v Coma, aspectoe moribundo, rigidez de 36 Con o sin déficit focal
descerebracidn

Escalas clinicas para la evaluacion de severidad de la HSA, y correlacién entre ellas, en general, se
considera de mal pronosticd un grado igual o superior a IV en ambas escalas.

« ESCALA DE FISHER:

La escala de Fisher, por su parte, evalda la concentracidn de sangre en el espacio subaracnoidec
RUGlAf’y si hay presencia intraventricular o no de la misma, a ifravés de la TAC cerebral simple, se

PEDIATRICA § correlaciona con el riesgo de desarrollar vasoespasmo angiograficos(6).

£

Escala de Fisher

Grado Descripcion de hallazgos en la TAC cerebral simple

I Sin sangre detectada en Ja TAC

i Sangre difusa fina, con una capa menor de 1 mm en cisternas medida
verticalmente

1t Coagulo grueso cisternal, con espesor de mas de 1 mm en cisternas medido
verticalmente
v Hematoma intraparenqulmatoso, hemorragia intraventricular, con presencla o

no de sangrado difuso

Escala de Fisher; el grado Ill es el mas asociado al desarrollo de vasoespasmo, seguido en orden
porel IV, Ity
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6.2.2 Piagnostico diferencial
e Trombosis de arieria basilar.
s Sindrome del seno cavernoso.
e Hemorragia cerebelar.
s Accidente cerebrovascular de circulacién anterior.
¢  Accidente cerebrovascular cardicembolico.

s  Apraxia y sindromes relacicnados.

6.3. EXAMENES AUXILIARES
6.3.1 DE PATOLOGIA CLINICA

',:év’;@m i » Hemograma completo
(5‘ CepiTAN &) * Grupo sanguineo y Rh
%@\Qlkﬂﬂ o g. « Perfil de Coagulacion
S, Electrolitos, glucosa, urea y creatinina en sangre
e HIV
» VDRL

= Anticore y antigeno australiano para Hepatitis B.

s PCR

6.3.2 DE IMAGENES

» Radiografia de torax

¢ Tomografia Cerebral sin confraste

= Angiografia por tomografia computarizada cerebral

: » Angiografia por sustraccién digital, incluyendo rotacional tridimensional.
/ 6.3.3 DE EXAMENES ESPECIALES COMPLEMENTARIOS

+  Estudio por espectrofotometria de LCR.

» Resonancia magnética de encéfalo, incluyendo angiografia por reschancia magnética.

6.4. MANEJO SEGUN NIVEL DE COMPLEJIDAD Y CAPACIDAD RESOLUTIVA
6.4.1 MEDIDAS GENERALES Y PREVENTIVAS

En pacientes con HSA y sospecha de aneurisma, se debe iniciar inmediatamente un tratamiento
médice adecuado para estabilizar al nifio y prevenir posibles complicaciones secundarias de la
hemorragia, ya que el resangrado representa la complicaciéon mas grave dentro de las primeras 48
horas después de la rotura. A menudo estd indicada la desviacion definitiva del liquido
cefalorraquideo si hay hidrocefalia. La decision de colocar un catéter antes de iniciar el tratamiento
definitivo del aneurisma requiere precaucion; La colocacidn de un catéter ventricular tiene
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correlaciones con la rotura que se cree que se debe al cambio asociado en la presion transluminal
debido a la dinamica alterada del liquido cefalorraguideo(3).

Prestar estricta atencidn al estado del volumen del paciente generalmenie requiere fa colocacion de
un catéter urinario permanente y una via arterial. Se debe sopesar la analgesia y sedacion
adecuadas para fratar la ansiedad y el dolor de cabeza asociados con la Hemorragia subaracnoidea
frente a la necesidad de una evaluacion frecuente del examen neurclogico. Permitir que los padres
permanezcan con los pacientes jovenes a menudo ayuda a aliviar el miedo del nifio. Los
medicamenios antihipertensivos, incluidos los bloqueadeores de los canales de calcio, los
betablogueantes y los vasodilatadores, pueden ser necesarios para controlar la presion.

Inicialmente, administramos de forma rutinaria agentes antiepilépticos para prevenir las convulsiones
posteriores a la Hemorragia subaracnoidea y los efectos indeseables de la hipertension secundaria
y la hipoxia. Los ablandadores de heces, los tratamientos respiratorios y los medicamentos
antieméticos también pueden ser Utiles para reducir las fluctuaciones de la presién intracraneal
causadas por el esfuerzo, la tos y los vomitos.

Los blogueadores de los canales de calcio, como la nimodipina, pueden reducir la incidencia de
déficits neurologicos graves asociados con el vasoespasmo. El vasoespasmo angiograficos es
menos comiin en nifios, con una progresion clinica rara y la experiencia con nimodipino en nifios con
hemorragia subaracnoideo es limitada. En casos de vasoespasmo clinico, se debe instituir el uso de
expansion de volumen, terapia hiperdinamica con vasopresores e inotropicos y hemodilucion(3).

Son importantes la prevencion y el reconocimiento de problemas médicos tardios como hemorragia
gastrointestinal (que complica aproximadamente el 4% de los pacienies), edema pulmenar e
hiperglucemia. Se debe implementar un bafic pulmonar agresivo con el uso apropiado de agentes
antibidticos en casos de sospecha de infeccidn. La hiponatremia no reconocida (pérdida de sal
cerebral) puede exacerbar las alteraciones en el nivel de conciencia, aumentar la actividad
convuisiva y empeorar el edema cerebral. La disminucion del sodio plasmatico puede estar presente
en hasta el 35% de los pacientes con hemorragia subaracnoidea (HSA), con una incidencia maxima
entre el segundo y el décimo dia despues de la ruptura. La evaluacion del volumen extraceiular en
estos pacientes suele mostrar un estado hipovolémico. En la mayoria de los casos de hiponatremia,
la reposicion de sodio {suplementos orales de sodio y solucién salina hiperionica intravenosa),
combinada con expansién de volumen (solucion salina normal, coloides y eritrocitos), suele ser el
tratamiento adecuado vy adecuado(3).

6.4.2 TERAPEUTICA

La intervencidn quirtrgica y endovasculares sigue siendo ¢l tratamiento definitivo de los aneurismas
cerebrales en nifios. Varias series clinicas han correlacionado el tratamiento no quirdrgico con un
peor resultado general. Este mejor resultado de la cirugia debe sopesarse frente a la mayor tasa de
trombosis espontanea de aneurisma que, seglin muestra Ja experiencia, puede ocurrir en lesiones
infantiles. En los casos en los que ya se haya producido una trombosis parcial de la lesién, puede
ser necesario un curso conservador de observacion y cuidados de apoyo(3).

En casos de aneurismas micolicos, el tratamiento conservador con agentes antibidticos es una
alternativa razonable, aunque confrovertida, a ia reparacion quirirgica directa en algunos casos.
Para los nifios con mdltiples aneurismas y aquellos con enfermedad cardiaca preexistente y
endocarditis, el riesgo de la cirugia puede ser excepcionalmente alto, incluso cuando se compara
con el riesgo continuo de una hemorragia potencialmente devastadora. Después de instaurar el
tratamiento antimicrobiano, las lesiones deben seguirse de cerca con angiografias seriadas cada 2
a 3 semanas. La falia de involucién o el agrandamiento progresivo de las lesiones a pesar de los
antibidticos es una fuerte indicacion para la intervencion quirrgica. La angiografia por tomografia
computarizada vy la angiografia por resonancia magnética se pueden utilizar para evaluar la
respuesta de los aneurismas micéticos al tratamiento.
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El aplazamiento de la intervencion de 7 a 14 dias después de la HSA puede permitir |a estabilizacion
de nifios con enfermedades crificas y de alto grado. La resolucion del edema cerebral y el
vasoespasmeo también ayuda a reducir la morbilidad y mortalidad quirGrgica. Estas ventajas se
equilibran con el riesgo de nueva hemorragia. Creemos que la obliteracion del aneurisma debe
realizarse en pacientes de bajo grado lo antes posible. Las indicaciones y el momento de la cirugia
en casos de alto grade varian para cada nifo.

Desde un punto de vista técnico, el manejo quirdrgico de los aneurismas en nifios es bastanta similar
al de los adultos. Se debe prestar especial atencion al tamafio mas pequeno de las estructuras
anatémicas y a la menor tolerancia a los cambios de temperatura, la pérdida de sangre y los grandes
desplazamientos de liquidos debido a la mener reserva fisioldgica en los nifos(3).

Debido al tamafio a menudo gigante v a la ubicacidn inusual de los aneurismas pediafricos, las
R0 g '-\ obliteraciones quirlrgicas a menudo no son sencillas. Una revision de [a literatura muestra gue la
‘c\hgadura directa con clips del cuello aneurismatico es posible sdlo en el 29,5% de los casos. Un alto
5 orcentaje de pacientes pediafricos requiere procedimientos especializados y, a menudo,
§ nnovadores para ocluir sus lesiones.

6.4.3 EFECTOS ADVERSOS O COLATERALES DEL TRATAMIENTO
s Reaccidn adversa a medicamentos.

+ Déficit neuroldgico dependiende de la localizacion del aneurisma y el abordaje quirdrgico o
endovasculares,

=+ Hidrocefalia e infarto cerebral.

=  Déficit neurolagico isquémico tardio (vasoespasmo clinico).

6.4.4 SIGNOS DE ALARMA

» Perdida de liquido cefalorraquideo a través de herida operatoria.

» Dehiscencia y /o infeccion de herida operatoria.

» Disminucion de {a puntuacion de la escala de coma de Glasgow en paciente sin sedacion.

e« Anisocoria.

+  Fiebre y/o hipotermia.
« Convulsiones.
« Vomito.

+ Hidrocefalia hipertensiva.

6.4.5 CRITERIOS DE ALTA

s ALTA |. Se otorgara, 5 a 10 dias posteriores al clipaje aneurismatico o angiografico sin
evidencia de aneurisma, indicando control ambulatorio con ofras especialidades si fueran
necesarias(1).

s ALTA II: Se otorgara en forma ambuiateria finalmente a los 30 dias postoperatorios.
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e CONTROL. Se realizara en forma ambulatoria, inmediatamente después del ALTA |y a los
30 dias postoperatorios. Otros controles mediatos seran indicados segun convenga. Si se sospecha
de hidrocefalia se indicarad un control TAC Cerebral y se reevaluara el caso en junta medica(1).

6.4.6 PRONOSTICO

La tasa de mortalidad global en nuestra serie fue de 5 de 47 pacientes {10,6%), s0lo 1 paciente
(2,3%, 1/44) que fue fratado murio debido a complicaciones relacionadas con la Hemorragia
subaracneidea. De manera similar, sélo 1 paciente (2,3%, 1/44} tuvo déficits neurolégicos residuales
gue reguirieron asistencia durante las actividades de la vida diaria, lo cual fue atribuible al aneurisma

L cerebral. Esios resultados demuestran que a pesar de que mas del 50% de los pacientes presentan
vgx‘xip ; (na Hemorragia subaracnoidea, ain se pueden lograr excelentes resultados neurolbgicos.
(én,-c ZURRTA umo

\ﬁ“‘""““‘“’ 5. COMPLICACIONES
“f"ffﬁcmc\b

s  Hemorragia infracraneal o infarto cerebral.

s  Meningoencefalitis 0 ventriculitis

« Infeccidn y/o dehiscencia de herida operatoria.
Aumento del déficit motor o sensitivo.
Trastorno endocrinologico.

Muerte.

6.6. CRITERIOS DE REFERENCIAY CONTRAREFERENCIA

* REFERENCIA: Los casos detectados en los servicios de emergencia en ofros hospitales del
MINSA que no cuenten con neurocirujano seran inmediatamente tfransferidos al Hospital
Emergencias Pediatricas para tener atencién especializada del médico de guardia, intensivista y
neurocirujano de guardia(1).

< CONTRARREFERENCIA: Los casos atendidos en la Unidad de Neurocirugia, después del alta
seran contrarreferidos, para los controles que requieran en los hospitales de nivel inferior,
precisandose la fecha probable de nueva referencia si el caso lo amerita(1).
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6.7 FLUXOGRAMA

e ALGORITMO DE MANEJO DIAGNOSTICO Y DECISION QUIRURGICO SOBRE
ANEURISMA CEREBRAL EN PEDIATRIA(E)

Sospecha de HSA
hd
HSA TC # NoHSA
h 4
¥ Otra Si R
Patclogia "I Diagnéstico
Angio-TC log
1 No
l i ¥
Aneurisma No aneurisma Puncidn Lumbar
ni otra causa obvia

v

h 4 ND
;Crugia Arteriogratia hd Y
f;fgen!e? =% | (angio-BM} | Positiva Negativa
* No Repelir
Si Anetrrisma en2-3
semanas
Y S‘E‘
No 2Embolizable? ¢
No
8i
A 2
¥ v * ~. Continuar estudio de
Tratamiento Continuar estudio de ofras causas de
Cirugia endovascitlar ofras causas de HSA cefalea aguda

Algoritmo del manejo diagnéstico de la sospecha de HSA aneurismatica. (Modificada de Guerrero et al.
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e ALGORITMO DE TRATAMIENTO DE LA HEMORRAGIA SUBARACNOIDEA(6):

Diagndstico de HSA
P ¥ ¥ ¥
{.;g\}'\-,
A Resangrado Vasoespasmo Hidrocefaia
%%aunmmw gf.; ! l | I
L Ciarre precoz del aneurisma l l Sintomética
Prevencion: Vasoespasmo sintomatico:
No posile Dfenazje
l Nimodine. HTA 4 LR
Sialto riesgo’, hipervolemia.
Valorar valorar: Intervencionismo
Asifbrinoliticos® Estafinas nerovascula,

VIl. ANEXOS.

= No aplica
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GUIA DE PRACTICA CLINICA PARA EL DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DE LA
VENTRICULITIS

I. FINALIDAD

Contribuir a mejorar la calidad y seguridad de la atencion en salud, al elaborar un documento
técnico con evidencia cientifica que apoyara al personal de salud en la toma de decisiones para
el diagnostico y tratamiento oportuno de la ventriculitis. De esta manera se evitara las
repercusiones clinicas neurologicas que confleva esta patologia, ofreciendo el maximo beneficio
y el minimo riesgo para los usuarios de las prestaciones en salud; y a la vez optimizando y
racionalizando el uso de los recursos.

OBJETIVO

- Unificar y estandarizar la Guia de Practica Clinica para el Diagnéstico y Tratamiento de la
Ventriculitis en la poblacién pediatrica, para el uso del personal de salud.

- Brindar orientacion basada en evidencla, favoreciendo una atencion oportuna, segura y
costo-efectiva, sistematizando el manejo inicial, reduciendo el uso de miiltiples alternativas
diagnésticas y terapéuticas; v la valoracion inicial sobre la gravedad, exploracidn clinica y
estudios complementarios.

B, AMBITO DE APLICACION

La presente guia de practica clinica es de aplicacion en la especialidad de Neurocirugia del
Hospital de Emergencias Pediatricas y puede ser de aplicada en otros Establecimientos de Salud
Pediatricos que cuenten con la especialidad de Neurocirugia.

La guia de practica clinica esta dirigida a los médicos especialistas en Neurocirugia, gue
participan en la atencién del paciente pediatrico con el diagnéstico de Ventriculitis; pudiendo
servir de consulta a otros profesionales de la salud del equipo de atencion multidisciplinaria.

. DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO
4.1. Nombre y cddigo:

Encefalitis, mielitis y encefalomielitis, sin especificar. Ventriculitis cerebral, sin especificar.
Cadigo CIE 10: G04.9 ‘

V. CONSIDERACIONES GENERALES
5.1 Definicion

La ventriculitis se define como la inflamacién de las paredes y/o contenido de los ventriculos
cerebrales, secundaria a infeccion. El Centro para el Control de Enfermedades define la
ventriculitis en base a criterios (1) (2):
1) Confirmacion microbiolégica del organismo patoldgico cultivade en LCR: El paciente tiene
uno o mas organismos identificados en el liquido cefalorraguideo (LCR) mediante un cultivo
o
2} El paciente tiene al menos dos de los siguientes:
- Fiebre (>38 °C) o dolor de cabeza;
- Signo(s) meningeo(s) (sin otra causa reconocida)
- Signo(s) del nervio craneal (sin ofra causa reconccida)

Y al menos uno de los siguientes:
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- Aumento de glébulos blancos, aumento de proteinas y disminucién de glucosa en el
LCR (segln el rango de referencia del laboratorio que informa)

- Organismo(s) observado{s)} en la tincidn de Gram del LCR;

- Organismo(s) identificado(s) a partir de sangre mediante un cultivo o un método de
prueba microbioldgica no basado en cultivo, que se realiza con fines de diagnostico o
tratamiento clinico;

- Titulo de anticuerpo diagnostico tnico {IlgM) o aumento de cuatro veces en sueros
pareados (lgG) para el organismo.

5.2 Etiologia

Las causas de venfriculitis incluyen frauma craneoencefalico (fistula de liquido cefalorraquideo
post-traumatica), seguide de drenajes veniriculares externos o derivaciones venfriculares
permanentes ), ruptura de abscesos cerebrales ¥, ¢ puede ocurrir en pacientes
inmunocomprometides. También puede ser una complicacion de una cirugia intraventricular,
guimioterapia intratecal, fratamiento quirirgico de disrafismos espinales o meningitis .

En cuanto a la etiologia microbiclogica, las bacterias gramnegativas son la principal causa de
ventriculitis secundaria a meningitis; los cocos grampositivos son responsables de la mayoria de
ventriculitis relacionada a sistema de derivacién de LCR, y los estrepiococos junte con las
bacterias gramnegativas son responsables de las ventriculitis secundarias a trauma craneo-
encefalicos ™,

2\ En el caso de las ventriculitis posteriores a procedimientos de derivacion ventricular permanente

- /{DVP, DVA etc.), los gérmenes principales son, en orden de frecuencia: Estafilococo epidermidis,

*/ Estafilococo aureus, Propionibacterium acnés, Estreptococo pneumoniae, E. coli, Klebsiella, y

flora mixta (7. En algunos trabajos encuentran que el principal microorganismo responsable de
ventriculitis en pacientes portadores de DVE, es el acitenobacter, seguido de estafilococos
coagulasa negativos y enterococos &,

Candida spp es responsable de la mayoria de las infecciones de derivaciones ventriculares por
hongos. Usualmente ocurre en nifios menores de 1 afio. Tiene una incidencia de 1-7%. Su
etiologia probablemente esté relacicnad al uso de antibidticos profilacticos usados para
monitores de presidn intracraneal y DVEs ).

Microbiologia de fas Veniriculomeningitis relacionadas a DVE

Estafilococo epidermidis 70%
Y . 0,
Estafilococo Aureus o 10%
—_ . . <20%
Otros (incluidos bacterias gramnnegativas y hongos)
N wEor
" Gramnnegativas {klebsiella spp, E. Coli, Pseudomonas) 15%
Anaerobios raro
Candida SPPP Muy raro

*Adaptado de Nosacomial ventriculitis and meningitis in neurocritical care paffents 22
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5.3 Fisiopatologia

La ventriculitis infecciosa procede en la mayoria de los casos a partir de bacterias comensales de
piel y cuero cabelludo, de baja virulencia, que ganan acceso a las cavidades ventriculares a través
de drenajes ventriculares externos, disrafismos espinales rotos, o traumatismos
encefalocraneancs con fracturas craneales expuestas o fistulas de LCR. Una explicacién a esto
se debe a los cambios relacionados a la edad en la piel y la flora bacteriana residente. |.a densidad
de cocos aerobios y Propionibacterium acnés es alta en la infancia ©.

En otros casos procede de una diseminacién hematégena de los microorganismos a partir de un
foco de infeccién distante. En los casos de pacientes con derivaciones ventriculares externas o
internas, estos gérmenes ganan acceso al LCR generalmente durante la cirugia, y en menor
proporcion, la migracion de los gérmenes al LCR ocurre a partir de la herida quirdrgica durante el
periodo postoperatoric (. Ofra forma de infeccion en los que tienen Derivacion
ventriculoperitoneal {(DVP) es por migracidon de la punta del catéter distal a una viscera hueca,
generalmente colon, en estos casos, se produce una infeccion retrograda por gérmenes propios
del intestino grueso como los baciios coliformes Gramnegativos, los enterococos, los anaerobios
y los hongos tipo Candida sp. En pacientes con Derivaciones ventriculoatriales (DVA) puede
haber siembra retrograda de la punta del catéter distal ubicada en auricula derecha, durante
episodios de bacteremia o septicemia ).

En el caso de la diseminacion hematogena, la supervivencia de las bacterias en el torrente
sanguineo se prolonga gracias a las grandes cépsulas bacterianas que interfieren en la
opsonofagocitosis, esto permite que las bacterias puedan pasar al LCR a traves de los plexos
coroideos de los ventriculos laterales. Los defectos de desarrollc del huesped vy la
inmunosupresion afectan la capacidad de opsonofagocitosis, favoreciendo la bacteriemia ®). Los
neonatos tienen un alto riesgo de desarroliar sepsis y por ende ventriculitis, debido a las
deficiencias en la inmunidad celular y humoral y en la funcién fagocitaria. La deficiencia en los

neonatos para activar el complemento compromete su defensa contra las bacterias encapsuladas
{8)

Una vez que las bacterias se encuentran en el LCR, se multiplican rapidamente porque las
concentraciones del complemento vy los anticuerpos en el LCR son insuficientes para reprimir la
proliferacién bacteriana. La liberacidn en las cavidades ventriculares y en el espacio
subaracnoideo de componentes de la pared bacteriana y la puesta en marcha de la cascada
inflamatoria, es responsable en gran parte de las consecuencias fisiopatolégicas de la veniriculo-
meningitis bacteriana: aumento de la permeabilidad de la barrera hematoencefalica con desarrollo
de edema cerebral, alieracion en la circulacion del LCR con la aparicidn de hidrocefalia o higroma
subdural, afectacién cerebrovascular por microtrombosis o vasculitis y teniendo un papel critico
en la mortalidad, morbilidad neurclogica y secuelas finales, el incremento de la presion
intracraneal y la alteracion del flujo sanguineo cerebral €.
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5.4 Aspectos Epidemiol6gicos

Aunque la ventriculitis puede ser diagnosticada en cualquier época de la vida, tiene especial
importancia en el periodo neonatal, debido a su elevada morbimortalidad y su alta frecuencia ().
Esta no se conoce con cifras exactas, pero ocurre en un 20-35% de las secundarias a meningitis y
en el 6-38% después de procedimientos neurogquirlrgicos invasivos (10),

La incidencia de ventriculitis, relacionada a derivaciones ventriculares externas (DVE) oscila hasta
en un 45 %, dependiendo de la definicion de ventriculitis usada, la técnica de insercién, y el manejo
del DVE, pero en general el rango oscila entre 10 y 17% (11.121314.1516) Tasas mayores al 10%
deberian ser objetivo de revision del protocolo institucional (7). En el caso de pacientes con
antecedente de tratamiento quirdrgico de disrafismos espinal, la tasa de infeccion de derivacion
ventricular oscila entre 3 al 25% (7},
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En el caso de ventriculitis como complicacion de derivaciones ventriculares permanentes, la tasa
oscila en el 8%, con reportes de estudios que describen incluso tasas mayores (#8191 | Enfoque
general de las tasas de fracaso a 1 afio 40%. La mayoria de los centros informan tasas de infeccion
en el orden de 5 a 10%. Estas infecciones generalmente se presentan dentro de 2 Meses de insercidn
de la derivacion, lo que indica que la mayoria de las infecciones

5.5 FACTORES DE RIESGO ASOCIADOS
5.5.1. Medio Ambiente — Asociados al catéter (" (19 1), 22);

e, - Progresién extraluminal de patégenos que inicialmente colonizan el sitio de la piel donde el
£ LCR se filtra.

! - Desconexion y fuga de LCR del sistema de drenaje

- Frecuencia de manipulacion

- Impregnacion del catéter e intercambio de DVE de rutina. Algunas instituciones tienen politicas
protocolizadas de intercambio alrededor de 7 dias, pero no se ha demostirado que estas
reduzcan la incidencia de la ventriculitis

5.5.2. Estilos de Vida — Asociados al paciente (1) (1) 20},

- Pacientes inmunocomprometidos

- Infecciones sistémicas u otras infecciones

- Pacientes que se someten a una cirugia de repeticion

- Sangrade iniraveniricular — Parto pretérmino

- Pacientes con mielomeningocele

- Edad: Hay una distribucion bimodal del tiempo en la que se diagnostica la ventriculitis con un
pico a los 9-11 dias, seguido de un pico posterior mas alld de los 14 dias

5.5.3. Factores Hereditarios:

Ne aplica

VI. CONSIDERACIONES ESPECIFICAS

6.1 CUADRO CLINICO
6.1.1 Signos y Sintomas

El cuadro clinico puede ser variable. Puede manifestarse como un sindrome no especifico: fiebre,
nauseas/vomitos, letargia, anorexia, irritabilidad; podria simular un abdomen agudo @3). Ademds
podria presentarse como disfuncién valvular (29% de los pacientes que tienen disfuncién valvular,
tienen cultivos de LCR positivos) (23, En neonatos puede manifestarse como episodios de apnea,
anemia, hepatoesplenomegalia, y rigidez de nuca. Las infecciones por estafilococo epidermidis
tienden a ser indolentes {latentes). Las infeccicnes por bacilos gram-negativos usualmente causan
mayores signos clinicos, y los signos abdominales son més comunes, y la principal manifestacion
clinica es |a fiebre, que usuaimente es intermitente y de bajo grado (3.

La nefritis por “shunt” puede ocurrir en pacientes con niveles cronicos bajos de infeccion y portadores
de derivaciones ventricuio-vasculares, que causa el depdsito de complejos inmunes en los
glomérulos renales, manifestandose con proteinuria y hematuria <3,
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6.1.2 Interaccion cronoldgica

A) Meningitis-Ventriculitis de rapida presentacion ¥
En lag primeras 24 a 48 horas de vida, generaimente fulminante, de alta mortalidad, como
consecuencia de complicaciones obstétricas y prematuridad.
Sintomatologia:
» Escasos signos neurologicos: estupor, irritabilidad.
» Hipertermia: menos comdn la hipotermia.
= Apnea.
» Sepsis, enfermedad respiratoria...
Al Yo » APGAR menor de cuatro puntos en el 85% de casos.
Py ﬁj‘; . . ce s T . R
s 0  « Convulsiones asociada a secrecion inadecuada de hormona antidiurética con hiponatremia y
75 CUARIMERTO 2, retencion hidrica
2 [0 5 |
7., JngiGICo &7 B) Meningitis-Ventriculitis de tardia presentacién %

T o
~Lrzaren "f:/f

Después de la primera semana de vida. Transmisién materno infantil o por contacto humano o
equipos contaminados (shunt para tratamiento de la hidrocefalia o sistemas de drenaje
ventricular). El curso es menos fulminante y la mortalidad es menor.

Sintomatologia:

» Compromiso de la conciencia: estupor, irritabilidad

» Coma: en el 60% de casos

+ Epilepsia en el 75% de casos

= Epilepsia focal en el 50% de casos

« Déficit motor

- Espasticidad motora de extension: opistdiono

» Rigidez bucal en el 25 % de casos

« Déficit de nervio craneal: VI, I, Vi

= Fontanela anterior abultada y tensa, en 35 a 50 % de casos

» Vémitos

» Diastasis de suturas de la calota {signos de Hipertensién Endocraneal)

» Fiebre.

ANEXO 1Y 2
6.2 DIAGNOSTICO

6.2.1 Criterios de Diagnéstico ("

' Guias de estudio Definicién

Debe cumplir al menos uno de los siguientes criterios:
1. El pacienie tiene organismo(s) identificado(s) del liquido
cefalorraquideo (LCR) por un cultivo o un métode de prueba
Centro para el microbiologica no basado en cultives, que se realiza con fines de
Control de diagnostico o tratamiento clinico, por ejemplo, cultivo/pruebas de
Enfermedades ®  yigilancia no activa (ASC/AST).
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Guias de estudio .

Definicion

2. El paciente tiene al menos dos de los siguientes:
- fiebre (>38 °C) o dolor de cabezs;

- Signo(s) meningeo(s) *;

- Signo(s) del nervio craneal *.

Y al menos uno de los siguientes:

- Aumento de las células blancas, la proteina elevada y la disminucion de
la glucosa en el LCR (segln el rango de referencia del laboratorio de
informes);

-Organismo(s) visto{s) en la tincion Gram de LCR;

- organismo(s) identificado(s) de fa sangre por un cultivo o método de
prueba microbiolégica no basado en el cultivo, que se realiza con fines de
diagndstico o tratamiento clinico;

- titulo diagndstico de un solo anticuerpo (lgM) o aumento de cuatro
veces en sueros emparejados (IgG) para el organismo.

' 'Gozal et al. @

Cultivo positivo de LCR en pacientes con DVE
in situ y al menos uno de los siguientes:

1. temperatura »38,6 °C

2. Gluccsa LCR <50 mg/dl. o <50% de la glucosa sérica
probada dentro de las 24 horas de glucosa LCR

Jamjoom et al. @&

Cultivo positivo de LCR y/o tinte de gramo

4]

Sospecha clinica de ventriculitis debido a la presencia de cualquiera de
los siguientes:

- Pleocitosis de la LCR;

- marcadores inflamatorios de suero elevados;
- fiebre;

- meningismo;

- Nivel alterado de conciencia.

- Citerio et all. @7)

Presencia de todos los siguientes:
- Cultura positiva de la LCR; y
- Relacion LCR/giucosa en sangre inferior a 0,5; y

- Pleocitosis en LCR neutrofilica (>5 células/microlitro};
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Gmas de estudio Definicién

Y

- fiebre {temperatura corporal > 38 °C).

Mounier y otros. 28 Cuiltivo positive de LCR asociado con el tratamiento con antibidticos

dirigidos al SNC

En el diagnostico diferencial de ventriculitis tenemos:
1. Contaminacion %

v
v
v

v
v
v
v

v
v
v
v
v

ASENENENEN

Cultivo positivo aislado de LCR o tincién de gran positivo aislado.
Valores de glucosa y proteinas normales en LCR
Recuento normal de leucocitos en LCR.

2. Colonizacion de Ventriculostomia (29

Mdltiples cultivos de LCR o tincion de gram positivos
Valores de glucosa y proteinas normales en LCR
Recuento normal de leucocitos en LCR

Ausencia de sintomas clinicos ademas de |a fiebre

3. Sospecha de infeccion relacionada a Ventriculostomia @9

Disminucién progresiva del valor de glucosa en LCR
Incremento del nivel proteinas en LCR

Avance en la pleocitosis en LCR

Ausencia de cultivos o tinciones de gram positivos en LCR
Ausencia de sintomas clinicos ademas de !a fiebre

4. Infeccion relacionada a Ventriculostomia 29

Disminucion progresiva del valor de glucosa en LCR
incremento del nivel de proteinas en LCR

Avance en la pleccitosis en LCR

Uno o mas cultivos o tinciones de gram positivos en LCR
Escasez de sintomas clinicos, no fiebre.

6.3 EXAMENES AUXILIARES

Existen ofros examenes que ayudan al diagnostico de ventriculitis, sin ser imprescindibles, asi

tenemos:

6.3.1 De patologia clinica

a.
b.
c.

Dosaje de Lactato en LCR: patolégico si es mayor de 4 mmol/L &%

Velocidad de Sedimentacidn globular: raramente normal 23)

Leucociiosis en sangre: < 10,000 en un cuarfo de las infecciones de
ventriculostomias, y > 20,000 en un tercio. @)

Célculo del indice celular 81 patolégico si la tendencia en el valor absoluto es en
aumento. Util en pacientes con sangrado intraventricular.

Leucocitos en LCR/Enitrocitos en LCR

Leucocitos en sangre/Eritrocitos en Sangre
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e. Dosaje de IL1-B en LCR: mayor de 11 pg/ml es patoldgico ©2)

f.  Reaccion cadena de polimerasa {PCR) es muy util para identificar secuencias de
ADN de los microorganismos responsables de la ventriculitis, incluso con cultivos
muchas veces negativos (23).

6.3.2. De imagenes

g. Tomografia cerebral
El realce ependimario ocurre en casos de ventriculitis. Tambien ayuda a descartar
disfuncion valvular (23),

h. Ultrasonido
La ecografia fransfontanelar es (til para evaluar tabicamiento o abscesos
intraventriculares. La ecografia abdominal puede evaluar la presencia de
pseudoquiste abdominales, que son sugestivos de infeccidn, 22

i. Resonancia Magnética Cerebral (Ver Anexo 1)
Util en las secuencias de flair y T2, que permiten evaluar el edema periependimario.
En las secuencias T1 con contraste, permite evaluar la captacion patologica de
contraste ependimaria ¢4,
En las imagenes de difusion, permite evaiuar la restriccion a la difusion (que se
abserva hiperintensa en difusion), que es caracteristico de pus intraventricular 34,
El mapa obtenido por calculo del coeficiente aparente de difusidn revela marcada
hipointensidad en las lesiones ventriculares con contenido purulento 8%,

6.3.3. De examenes especializados complementarios:
No aplica

6.4 MANEJO SEGUN NIVEL DE COMPLEJIDAD Y CAPACIDAD RESOLUTIVA

6.4.1 Medidas Generales y preventivas

Ante el diagnostice de ventriculitis, se debe proceder al retiro de sistema de derivacion
(si es que el paciente lo tuviera) y colocacion de un sistema de un DVE.

Existen algunos casos, en los cuales se podria evitar el retiro del sistema de derivacion
infectado: paciente terminalmente enfermo, aito riesgo anestesiologico, y ventriculos en
hendidura que podria dificultar la colocacion de un sistema de DVE (23},

La presencia de un drenaje ventricular externo o intemo, asociade especialmente a una
infeccion por S. epidermidis, Candida sp o Pseudomona sp, permite |a formacion de una
biopelicula gue aumenta notoriamente la cantidad de microorganismos y limita la
esterilizacion del LCR. $7.38) (Ver anexo 2)

6.4.2 Terapeutica
Inicio de antibioticoterapia empirica
Cultivos positivos obtenidos de un sistema de derivacion retirado, con ausencia de
sintomas clinicos o cultivos de LCR positivos, puede deberse a una contaminacion y no
requiere tratamiento 3. En este caso una puncion lumbar pude ayudar a discriminar s
es infeccidn o una contaminacion, ya que en los casos de contaminacion los cultivos
obtenidos por via.de puncion lumbar son negativos 8.
El tratamiento antibidtico empirico inicial debe hacerse de acuerdo a los patrones de
resistencia locales a los antibidticos, y a la sospecha del microorganismo responsable
de acuerdo a los datos de Ia historia clinica.
Se debe recordar que el tratamiento antibidfico inicial agresivo con los antibidticos
apropiados puede reducir la frecuencia de complicaciones 33,

Las recomendaciones son las siguientes:
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a. Inicialmente retirar el sistema infectado, y colocar un nuevo sistema ventricular
externo, ademas de iniciar una terapia antibidtica empirica que cubra tanto
gérmenes de la piel como patdgenos hospitalarios (recomendable ceftazidima +
vancomicina) 9,

b. 8Sifuera posible se deberia dejar un intervalo libre de drenaje ©9),

c. Sise encuentra un LCR francamente purulento o paciente inmunodeprimido, el
fratamienio empirico inicial debe ser de amplio especiro: Vancomicina +
Meropenem. ©8)

Ajuste de antibioticoterapia de acuerdo a sensibilidad obtenida de culiivos de LCR.

g Una vez que se tengan los resultados de los culiivos se debe ajustar o cambiar los
o2 antibidticos de acuerdo a la sensibilidad del germen aislado.
55 Recordar que las bacterias de la piel pueden tomar varios dias crecer en los medios de

S’ cultivo@,

Tratamiento de organismos especificos

- Estafilococo aureus y Estafilococo epidermidis 23

a. Si es sensible a nafcilina (MIC < 1.0 pg/ml): iniciar Gentamicina
Intraventricular {(1V) + Nafcilina o Cefazolina o Cefalotina Endovenosc (EV)

b. Si es resistente a Nafcilina, Cefalotina: Rifampicina Via oral (VO) +
Trimetropim-Sulfametoxazol VO+ Vancomicina EV&IV

c. Paracasos resistentes o alérgicos a Vancomicina, se puede usar Linezolid.
Cuando se usa linezolid, se debe controlar semanalmente el recuento de
ieucocitos, por su potencial efecto de mielosupresion.

d. Cuando la actividad bactericida de nafcilina 0 vancomicina es menor de 1.8,
se debe considerar agregar rifampicina via oral.

- Enterococos @)
a. Ampicilina EV/IV + Gentamicina IV
b. Si hubiera resistencia se puede usar Linezolid.
Otros Estreptococos %)
a. La misma terapia indicada para enterococos
Gramnegativos aerobios (pseudomona, acitenobacter, neisseria,eic)
a. El tratamiento debe estar basado fundamentalmente en la susceptibilidad
antibidtica.
b. Betalactamico + Aminoglucdsido antipseudomona ambos EV/IV
Serratia marcescens

v" Es raramente causante de venfriculitis, pero de alta mortalidad que
requiere tratamiento antibiotico agresivo (EV y IV), y terapia quirGrgica.

¥ Cefalosporina 3era o Ciprofloxacino 6 Carbapenemes + Aminoglucosido
EV/IV

Corynebacterium spp & Proprionibacterium spp (difteroides)
v" Sies sensible a la penicilina; usar régimen indicado para enterococos,
v"  Si es resistente a la penicilina: usar vancomicina EV/IV

Infecciones por Candida spp.

v Candida spp es responsable de la mayoria de las infecciones
ventriculares por hongos 23,

v Usualmente ocurre en nifics menores de 1 afio (23),

v lainfeccidn estéa relacionada a los antibidticos profilacticos por sensores
de PIC y DVE, o coberturas antibidticas de amplioc especiro por
ventriculitis (23),

v El manejo consiste en; retirar el sistema ventricular infectado, colocar un
sistena de DVE si el paciente lo necesita, tratamiento con terapia
antifungica @2,

1
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v' Si luego de 5-7 dias de terapia antifingica y con adecuada respuesta
clinica, se puede colocar un nuevo sistema de derivacion ventricular
permanente, y continuar los agentes aniifingicos por 6-8 semanas (23),

- Dosificacion de Antibidticos por via sistémica o via oral
VER ANEXO 4

2. Antibioticoterapia Intraventricular

El uso de antibidticos intraventriculares esta claramente indicado en aguellos casos
con infeccidon asociada a un drenaje o ventriculitis, donde no existen alternativas
sistémicas disponibles y donde a pesar de la terapia sistémica no se ha logrado una
mejoria del paciente o una esterilizacidon del LCR. Otras indicaciones potenciales
incluyen el tratamiento de una infeccion asociada a un drenaje ventricular cuando no
es posible plantear su retiro o reemplazo.

Bajo las indicaciones mencionadas anteriormente se debe plantear la administracion
intraventricular de antibidticos, pues existe una revision Cochrane scbre antibidticos
intraventriculares en pacientes neonatos con meningitis, donde concluyen un
aumento del riesgo de mortalidad con ja administracion intraventricular de
antibioticos “1,

v' Consideraciones para la administracién de antibiéticas 8 Intraventricular

o Los antibiéticos deben ser administrados diluidos en solucion
salina al 9% esteril y sin preservantes.

o El volumen habitual a utilizar es de 2 6 5ml, y se debe remover
inicialmente un volumen similar antes de colocar la dosis, para evitar
aumentos de la presidn intracerebral,

o Para asegurar la entrada del antimicrobiano, la dosis administrada
puede ser seguida de un volumen equivalente de solucién salina.

o Para permitir una adecuada distribucion del antimicrobiano en todo
el LCR, se debe cerrar &l circuito por 1 a 3 horas.

o Las infecciones por E. coli reducen |a produccion de LCR hasta en
la mitad, y esto se debe tener en cuenta en {a administracion de
antibidticas intraventriculares (40,

o Laadministracién de antibidticos ventriculares depende del volumen
ventricular visualizado por TAC, debiéndose reducir la dosis de
antibidticos ventriculares si los ventriculos estan colapsados. Si el
drenaje de LCR diario es bajo, la dosis debe repetirse cada 3 dias;
si el volumen de drenaje es intermedio la administracion debe ser
interdiario, vy si el drenaje de LCR es alio las dosis deben ser diario
incluso hasta 2 veces al dia “2

v Dosificacion
o Ver ANEXO 3 de Dosificacion de antibidticos intraventriculares
v Toxicidad

o En cuanto a los aminoglucésidos, su administracion intraventricular
se asocia a escasos efectos adversos. No estan asociados a
nefrotoxicidad, y los posibles efectos ofotdxicos han sido
inconstantes 6),

o En un estudio reportan convulsion motora focal con la
administracion de gentamicina intravenfricular a dosis de
2mg/kg/dia. 119

o El uso de vancomicina intraventricuiar &s seguro, y solo existe un
reporte aislado de confusion mental transitoria, 7).

o La neurotoxicidad es una complicacion seria reportada con la
administracion intraventricular de antibidticos, y se caracteriza por

11
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pleccitosis en |.CR, irritabilidad, delirium, confusién y convulsiones
(18)_

o Es recomendable el dosaje de antibidticos en LCR, para mantener
una cencentracion adecuada de los mismos, que se recomienda se
encuentre en 5 a 10 veces la concentracion inhibitoria minima (19,

3. Duracion y fin del fratamiento
« [a duracién del tratamiento antibidtico sistémico es variable segin la
literatura revisada, pero se recomienda mantenerlo 10 a 14 dias luego de
haber esterilizado el LCR 23
» Se considera a los pacientes curados segun los siguientes criterios (18}

o Un cultivo negativo de LCR a las 48 de horas de haber suspendido
el tratamiento antibidtico

o Un cultivo negativo de LCR tomade en sala de operaciones al
momento de colocar un nuevo sistema de derivacion ventricular
permanente.

o Un cultivo negativo de LCR tomado del reservorio de la nueva
derivacion ventricular permanente

o Un nuevo cultivo negativo de LCR tomado de la puncidn del
reservorio en un periodo de 1 a 6 meses del alta hospitalaria.

» Los rangos de duracion del tratamiento intraventricular también son
variables.

o La duracion precisa de tratamiento intraventricular no ha sido
establecida, perc se recomienda mantenerlos hasta obtener una
mejoria clinica y varios cultivos negatives de LCR. Hay reportes que
mantienen el tratamiento IV hasta por 10 dias “3).

6.5 COMPLICACIONES
6.6 CRITERIOS DE REFERENCIA Y CONTRA REFERENCIA

ALTAS: otorgara de acuerdo al tipo de ventriculitis.
Con un minimo de hospitalizacién, en el proceso de control de la infeccidn ventricular asi como
en los postoperatorios.

CONTROL: Se realizara de manera ambulateria por el servicio de Neurocirugia Pediatrica,
mensualmente, Se indicara TAC cerebral de control y ios examenes de laboratorio que se crean
pertinentes.

REFERENCIA: Todos los casos diagnosticados ventriculitis deberan ser referidos de las clinicas,
de los servicios de emergencia, neonatologia y clinica pediatrica hacia el Servicio de
Neurocirugia Pediatrica del Hospital de Emergencias Pediatricas, para su fratamiento
especializado por un periode minimo de dos meses.

CONTRAREFERENCIA: Se otorga al paciente cuyo casc ha sido resuelto satisfactoriamente y
requiere controles mensuales, bimensuales, semestrales o anuales por neurocirujano pediatra.

12
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6.7. FLUXOGRAMA
a) Para manejo de pacientes con sospecha de ventriculitis refacionada a DVE 2

i Pacienta con una DVE gque presenta signos y/o simemas de ventriculitis

I

i Obtener muestra de LCR

4| Tincidn de Gram

Positiva l Negativo

Cultivn y obtencién de -
segands muest: tan pronto . Cultivo X
como sea posible
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germen qua T
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b) Para manejo de pacientes con sospecha de ventriculitis &9
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VII. ANEXOS

ANEXO 1

imagenes por Resonancia Magnética en Ventriculitis

A) imagen ponderada en T2:

B) FLAIR:

C) Difusion:

D) T1 con contraste

E) Mapa de Coeficiente Aparente de Difusion

15
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ANEXO 2

Importancia del Biofilm en ia persisiencia de no esterilizacion del LCR

Ampicilina
Cefazolina

Cloramfenicol

Meticilina
Vancomicina

Gentamicina

Esquema de un corte transversal de
un catéter de derivacion ventricular

Vista microscdpica de los biofilms
de bacterias en el interior del
sistema derivacion.

2 mg/kg/dosis una vez al dia

1 mg/kg/dosis una vez al dia

1mglkg/dosis una vez al dia
1-2 mg/kg/dosis una vez al dia
1-2 mg/kg/dosis una vez al dia -

0.5-1 mg/kg/dosis una vez al dia

16
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ANEXO 4: Dosis de Antibidticos de uso Sistémico

ANTIBIOTICO

Ampicilina 200mgikg/dia c/6hrs

Anfotericina B 1lmp/kg/dia

Cefazolina 100meorkgidia c/6hrs

Cloramfenicol 100 mg/kg/dia ¢/6hrs

Gentamicina Smg/kg/dia ¢/8hr 6 12 hrs

Nafcilina 200mglkgidia

Rifampicina 10 mg/kgidia ¢/12hrs

2 Dxacilina 200mg/kg/dia ¢/4-Ohrs

Vancomicina 20 mg/kg/dia c/bhrs

Meropenem 60-120 mg/kgidia c/Bhrs

Linezolid Nifios menores de 11 afios: 10mg'kg c/8hrs
Nifios mavores de 12 afics: 600 mg ¢/12hrs

17



GUIA DE PRACTICA CLINICA PARA EL DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DE LA VENTRICULITIS

VIII. REFERENCIAS BIBLIOGRAFICAS O BIBLIOGRAFIA

1. Ramanan M, Shorr A, Lipman J. Ventriculitis: Infection or Inflammation. Antibiotics. 2021;
10(10):1246. hitps://doi.org/10.3390/antibiotics 10101246

2. Network, N.H.S. CDC/NHSN Surveillance Definitions for Specific Types of Infections; Center
for Diseases Control and Prevention (CDC): Atlanta, GA, USA, 2021.

Volpe JJ. Bacterial and fungal intracranial infections. En: Volpe JJ, editor. Neurology of the

newborn (3.7 ed.). Filadeifia-Londres-Toronto: W.B. Saunders, 1995; 730-766.

Wong GKC, Poon WS, Wai S, et al. “Failure of regular external ventricular drain exchange

fo reduce cerebrospinal fluid infection: result of a randomized controlled frial”. J. Neurol

Neurosurg Psychiatry. 73:759-761, 2002

Maeda K, Sanada M, Kawai H, et al. Pyogenic ventriculitis with ruptured brain abscess.

Intern Med. 2006;45(13):835-836.

De Silva T, Raychaudhuri M, Poulton M, et al. Ventriculitis and hydrocephalus: an unusual

presentation of toxoplasmosis in an aduliwith human immunodeficiency virus. J Neurol

Neurosurg Psychiatry.2005;76:1074.

Carla M. Odio, Eduardo Huertas. Infecciones del liquido cefalorraquideo en pacientes con

Acta pediatr. costarric v.15 n.1 San Joseé 2001

Behrman Kliegman Jenson. Tratado de Pediatria-NELSON. Capitulo 174 : Infecciones del

sistema Nervioso Central. Pag 825. Decimosexta Edicion

9. Kuo Weing Wang et al. Infection of cerebrospinal fluid shunts: causative pathogens,clinical

features, and outcomes. Jpn.J.Infect.Dis.,57,44-48,2004

. Nieto del Rincon,N; de Alba Romero, C; et al. Ventriculitis: experiencia en un servicio de

neonatologia. Anales de Pediatria 2000; 52: 245-250. Vol 52 nim 3.

Teresa A. Williams et al. Decrease in proven ventriculitis by reducing the frequency of

cerebrospinal fluid sampling from ex{raventricular drains. Journal of neurosurgery, 29 julio

2011.

. S Scheithauer et al. Prospective surveillance of drain associated meningitis/ventriculitis in a

neurosurgery and neurological intensive care unit. J Neurol Neurosurg Psychiatry

2009;80:1381-1385.
.R. Eymann , W.-[. Steudel , M. Kiefer. Infection Rate with Application of an Antibictic
impregnated Catheter for Shunt Implantation in Children — A Retrospective Analysis. Klin
Padiatr 2009; 221; 69— 73
14. Klas Boeer & Heinz Vogelsang. Immediate diagnosis of ventriculits: evaluation of
parameters independent of microbiclogical culiure, Acta Neurochirurgica Julio 2011.

15. D. Hoefnagel, R. Dammers et al. Risk factors for infections related to external ventricular
drainage. Acta Neurochir (Wien) (2008) 150: 209-214.

16. Amit Agrawal, MCh et al. Current Concepts and Approach to Ventriculitis. Infect Dis Clin
Pract 2008;16:100-104

17. Franklin C. Margaron et al.Timing of ventriculoperitoneal shunt insertion following spina
bifida closure in Kenya. Childs Nerv Syst (2010} 26:1523-1528

18. Hector E. James et al. Management of complicated shunt infections: a clinical report. J
Neurosurg Pediatrics 1:223—-228, 2008

19. James M. Drake et al. The Surgical Management of pediatric hydrocephalus. VOLUME 62 |
NUMBER 2 | FEBRUARY 2008 SUPPLEMENT

20.R. Eymann , W.-l Steudel , M. Kiefer. Infection Rate with Application of an

Antibioticimpregnated Catheter for Shunt Implantation in Children — A Retrospective

Analysis. Klin Padiatr 2009; 221: 69 — 73.

18



.;«,
s

o,

g
"’{,.5 -

4504

L\

‘_;\\LN
Nﬁ%&mms
DIATRICA &
&
%f Q

GUIA DE PRACTICA CLINICA PARA EL DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DE LA VENTRICULITIS

21. Arabi Y, Memish ZA, Balkhy HH, Francis C, Ferayan A, Al Shimemeri A, Almuneef MA.
Ventriculostomy-associated infections: Incidence and risk factors, Am J Infect Control. 2005
Apr;33(3):137-43

22, Korinek AM, Reina M, Boch AL, Rivera AQO, De Bels D, Puybasset L. Prevention of external
ventricular drain--related ventriculitis. Acta Neurochir (Wien). 2005 Jan;147(1):39-45;
discussion 45-6

23. Mark S. Greenberg. Handbook of Neurosurgery. Editorial Thieme- 7t Edicidn-pag 346.

24. Morales Landeo . “Ventriculitis”. Cirugia Volumen 2: VIIl Neurocirugia- Capitulo XX. Lima
: UNMSM, 2002.

25. Wang, X.; Dong, Y.; Qi, X.Q.; Li, Y.M.; Huang, C.G.; Hou, L.J. Clinical review: Efficacy of
antimicrobial-impregnated catheters in external ventricular drainage—A systematic review
and meta-analysis. Crit. Care 2013, 17, 6—10. [Goeale Scholar] [CrossRef] [PubMed] [Green
Version

26. Jamjoom, A.A.B.; Joannides, A.J.; Poon, M.T.C.; Chari, A.; Zaben, M.; Abdulla, M.AH.;
Roach, J.; Glancz, L.J.; Salth, A.; Duddy, J.; et al. Prospective, multicentre study of external
ventricular drainage-related infections in the UK and Ireland. J. Neurol Neurosurg.
Psychiatry 2018, 89, 120-126. [Googie Scholar] [CrossRef] [PubMed] [Green Version

27. Citerio, G.; Signorini, L.; Bronco, A.; Vargiolu, A.; Rota, M.; Latronico, N. External ventricular
and lumbar drain device infections in icu pafients: A prospective multicenter ltalian
study. Crit. Care Med. 2015, 43, 1630-1637. [Google Scholar] [CrossRef]

28. Mounier, R.; Lobo, D.; Cook, F.; Fratani, A.; Attias, A.; Martin, M.; Chedevergne, K.; Bardon,
J.; Tazi, S.; Nebbad, B.; et al. Clinical, biological, and microbiological pattern associated with
ventriculostomy-related infection: A retrospective longitudinal study. Acta
Neurochir. 2015, 157, 2209-2217. [Google Scholar] [CrossRef]

290. Alan P. Lozier et al. “Ventriculostomy-related infections: a critical review of the literature”.
Neurosurgery 51:170-182, 2002.

30. G.K. Wong et al. Use of ventricular cerebrospinal fluid lactate measurement to diagnose
cerebrospinal fluid infection in patients with intraventricular haemorrhage. Journal of Clinical
Neuroscience 15 (2008) 654-655

31. B. Pfausler, R. Beer et al. Cell index — a new parameter for the eary diagnosis of
ventriculostomy (external wventricular drainage)-related ventriculitis in  patients with
intraventricular hemorrhage?. Acta Neurochir (Wien) (2004) 148: 477—481

32. Klas Boeer, Heinz Vogelsang et al. Immediate diagnosis of ventriculits: evaluation of
parameters independent of microbiclogical culture. Acta Neurochir (Wien). 2011
Sep;153(9)%1797-805. Epub 2011 Jul 19,

33. G. V. Vajramni et al. Primary ventriculitis caused by Streptococcus intermedius. British
Journal of Neurosurgery, June 2007; 21(3); 293 — 296,

34. Philippe G. Jorens et al. Imaging Findings in Pyogenic Ventriculitis. Neurocrit Care (2009)
11:403-405

35. Jae Taek Honga et al. Significance of diffusion-weighted imaging and apparent diffusion
coefficient maps for the evaluation of pyogenic ventriculitis. Clinical Neurology and
Neurcsurgery 110 (2008) 137-144

36. Alberto Fica. Antibidticos Intratecales en pacientes adultos. Revista Chilena de Infectologia
(2003};20 (2):88-89

37. Trine RolighedThomsen et al.The Rol of bacterial biofilms in infection or catheter o shunts,
T. Bjarnsholt et al. {(eds.), Biofilm Infections, DO! 10.1007/978-1-4419-6084-9 6, 91.
Springer Science+Business Media, LLC 2011

18



GUIA DE PRACTICA CLINICA PARA EL DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DE LA VENTRICULITIS

e 38. R. Beer et al “Nosocomial ventriculitis and meningitis in neurocritical care patients”. Neurocrit

SR P 067 Care (2009) 10:363-367

f;“ 4 'Mf;ré‘é':_u 39. Maurine A. Leverstein-van Hall et al. A bundle approach to reduce the incidence of external

? figy 5. ventricular and lumbar drain-related infections. J Neurosurg 112:345-353, 2010

,gQ\QUluaﬁfoﬂ g’? "40. Robert E. Breeze et al. CSF production in acute ventriculitis. J Neurosurg 70:619-622, 1989

< rreenewss 41, Sachin S Shah et al. Intraventricular antibiotics for bacterial meningitis in neonates.
Copyright @ 2008 The Cochrane Collaboration. Published by JohnWiley & Sons, Lid.

42. E. M. Brown et al. The management of neurosurgical patients with postoperative bacterial
or aseptic meningitis or external ventricular drain-associated ventriculitis. Br itish Journal of
Neurosurgery 2000; 14(1): 7+ 12.

43, L. Barrou et al. Intrathecal Use of Amikacin: A Case Report. The Brazilian Joumnal of infectious
Diseases 2008;12(6):546

20



